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Nacional de Pediatría . , México D.F. 

RESUMEN: 

Conocer la actividad del lupus eritematoso sistémico (LES) permite predecir el pronóstico y 

monítorear mejor el tratamiento. Los índices de actividad (lA) se basan en la medición de 

variables clínicas y de laboratorio las cuales permiten tener el mejor valor predíctivo posible 

acerca de la actividad clínica real de la enfermedad. Se ha desarrollado un programa de 

cómputo que valora 5 de los lA de LES más importantes (SLEDAI , SLAM, BILAG, LAI, 

ECLAM). En adultos, estos índices lienen una gran correlación entre sí y cuando se comparan 

con la opinión de los expertos. Existe muy poca información sobre la utilidad de estos indíces 

en población pedíátrica con LES. 

Objetivo: Determinar si existe correlación entre 5 diferentes lA de LES en niños y evaluar la 

correlación que existe entre la evaluación clínica de actividad de la enfermedad realizada por 

los médicos del servicio de inmunología y la obtenida por 1 a aplicación de e inco lA de LES. 

Material y Métodos: Se realizó un estudio transversal analítico en pacientes menores de 18 

años, con diagnóstico de LES del Instituto Nacional de Pediatría de la ciudad de México. Se les 

aplicó un cuestionario que incluye todas las variables incluidas en los cinco índices de actividad 

de LES. 

Anallsls estadístico. Las variables no tuvieron distribución normal con la prueba de 

Kolmogorov-Smírnov, por lo que se usaron la mediana y límites íntercuartiles como estadísticas 

descriptivas. Para conocer e 1 grado de asociación entre v aríables cuantitativas se empleó 1 a 

prueba de correlación de Spearman's. Se calcularon la sensibilidad, especificidad y valores 

predictivos a diferentes niveles de corte, seleccionando el mejor con curvas operantes del 

receptor (ROC). 
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Resultados: Se incluyeron un total de 30 pacientes con LES, 28 mujeres (94%) y 2 hombres. 

La mediana de edad fue de 15 años (liq 13 - 17). La mediana del tiempo de evolución desde el 

diagnóstico era de 41 meses (liq 16 - 59). Según el experto 14 pacientes estaban activos 

(47%) y 13 según el SLEDAI (43%) (p = 0.79). 

Conclusiones. Los indices que mayor correlación mostraron con el SLEDAI fueron la opinión 

del experto y el SIS; los que se correlacionaron mejor con la opinión del clinico fueron el 

SLEDAI y el SIS. La sensibilidad y especificidad para cada uno de ellos fueron 92% y 89% para 

el experto, 85% y 88% para el SIS y 85% y 89% para el SLEDAI, respectivamente. 

Palabras Clave: lupus eritematoso sistémico, actividad de la enfermedad , indices clin icos. 
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ACTIVITY OF SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS IN MEXICAN CHILDREN. 

CORRELATION BETWEEN MEDICAL CLINICAL EVALUATION ANO EVALUATION BASED 

ON THE USE OF FIVE INDICATORS OF ACTIVITY. 'Dra. Rosa Maria Cortés Grimaldo, "Dr. 

Francisco Espinosa Rosales, 'Dra . Marcia del Carmen Ruiz Pérez, 'Dr. Martín J . Penagos 

Paniagua, 'Dr. Daniel Garcia Imperial. 

ABSTRACT 

Knowing the level of disease activity, makes easier for a physician who cares for patients with 

systemic lupus erythematosus (SLE) lo predict the prognosis and lo monitor the treatment. 

Activity indicators (Al) are based on the measurement of clinical and laboratory variables which 

permitthe clinician lo provide the best predictive assessment aboutthe true clinical activily. 

A computer program has been developed lo evaluate five of the most importan! SLE -

Al : SLEDAI, SLAM, BILAG, LAI, ECLAM. These indicators have a close correlation with each 

other in the case of adult patients and also, when they are compared with the expert opinion. 

On the contrary there is sparse information of the usefulness of these indicators in children with 

SLE. 

Objective. To determine whether is there a correlation between five different SLE - Al in 

children and lo assess the correlation between the clinical evaluation of activily by physicians of 

the Department of lmmunology and that provided by the use of the five Al of SLE. 

Material and Methods. A transverse analytical study was undertaken in patients under 18 

years of age diagnosed with SLE al the National lnstitute of Pediatrics in Mexico City. A 

questionnaire was used containing every variable included in the five índices of SLE activity. 

Statistlcal analysis. The median and interquartil limits were used as descriptive ststistics 

because the variables did not show a normal distribution with the Kolmogorov-Smirnov test; . To 

ascertain the degree of association among quantitative variables, Spearman's correlation test 

was used. Sensibility, specificity and predictive values were estimated al different cut-off levels 

selecting the best one using Receptor Operator Curves (ROC). 

Results. We included 30 patients with SLE; 28 females (94%) and two males. Median age was 

15 years (liq 13-17). The median lime of evolulion from the time of diagnosis was 41 months (liq 

16-5). According lo the expert 14 patients had active SLE (47%); according lo the SLEDAI 13 

patients had active SLE (43%) (p = 0.79). 
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Conclusions. The índices with the greater correlation with the SLEDAI were the opinion of the 

expert and the SIS; !hose that best correlated with the appraisal of the clinician were the 

SLEDAI and the SI S. Sensibility and specificity for each one of them were 92% and 89% for the 

expert; 85% and 88% for the SIS and 85% and 89% for the SLEDAI respectively. 

Key words: Systemic lupus erythematosus, activity of the disease, clinical índices. 



INTRODUCCIÓN: 

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad mullí-sistémica, que ocasiona daño 

tisular mediado por anticuerpos y el depósito de complejos inmunes que fijan complemento. La 

etiologla no se conoce, pero el denominador común es la producción de auto-anticuerpos lgG y 

la elevación de anticuerpos en el suero dirigidos contra constituyentes del núcleo (AAN). (1) El 

espectro de presentación clínica está representado por exacerbaciones y remisiones. La 

respuesta inmune en la patogénesis probablemente se asocie con susceptibilidad genética. (1) 

La incidencia en caucásicos es de aproximadamente 1:2000. El 15% de los casos se presenta 

en edad pediátrica a la edad de 16 años. ( 1 ,2). 

Predomina en el sexo femenino e on u na relación m inima de dos a u no, aunque llega a ser 

hasta de 9 a 1 según diversos reportes. La edad promedio de aparición es entre los 15 y 45 

años.(1) La prevalencia del LES en los Estados Unidos de Norteamérica es de 15 a 50 casos 

por 100 000 personas y su incidencia se estima en 1.8 a 7.6 casos por 100 000 personas por 

año. La incidencia incrementa 3 a 4 veces m ás en mujeres en e dad re productiva y de raza 

negra.(1) En gemelos homocigotos se encuentra de un 25-50% de los casos y un 5% en 

gemelos heterocigotos.(1) 

El diagnóstico se realiza en base a los criterios de clasificación de LES, los cuales fueron 

aprobados en 1971 por el Colegio Americano de Reumatología y actualizados en 1982. Se 

valoran 11 criterios: 1) exantema malar; 2) exantema discoide; 3) fotosensibilidad; 4) úlceras 

orales , 5) artritis; 6) serositis; 7) alteraciones renales; 8) alteraciones neuro-psiquiátricas; 9) 

alteraciones hematológicas; 1 O) alteraciones inmunológicas; y 11) presencia de anticuerpos 

anti-nucleares. El diagnóstico se establece con seguridad cuando están presentes 4 de estos 

criterios. (1) 

Si bien el LES en el adulto y en la edad pediátrica comparten manifestaciones clín icas, 1 as 

diferencias son importantes. Los síntomas hematológicos y las anormalidades serológicas y 

renales son más graves en los niños. (3) El tratamiento depende de los órganos afectados y la 

gravedad de la presentación clínica por lo que siempre debe ser individualizado. En los casos 

de afección sistémica, especialmente cuando existe agresión a órganos vitales (por ej. el riñón 
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o SNC), el tratamiento se basa en el uso de dosis moderadas de esteroide y fármacos 

inmunosupresores.(3) 

El pronóstico de los pacientes con LES ha mejorado por el avance en el tratamiento médico y 

por el reconocimiento de las diferentes formas de la enfermedad. Esto ha permitido cambiar la 

mortalidad y morbil idad, y mejorar la expectativa en la cal idad de vida. (4-5) 

Desde ha ce muchos años se sabe que e 1 LES puede presentarse con diferentes niveles de 

gravedad de acuerdo a los órganos afectados y al grado de lesión en cada uno de ellos. 

Sabemos por ejemplo, que cuando el LES afecta a órganos vitales como el sistema nervioso 

central o el riñón, la enfermedad tiene un pronóstico peor que cuando sólo afecta la piel. Sin 

embargo, aún en pacientes con enfermedad "grave", existen muy diversas formas de 

presentación y niveles de agresión , que además pueden variar e n el tiempo , de acuerdo al 

tratamiento que el paciente recibe . Por estos motivos y para hacer más objetiva la evaluación 

de gravedad y respuesta terapéutica de los pacientes con LES se han desarrollado diferentes 

"índices" que tratan de medir objetivamente la " actividad" de la enfermedad. También se ha 

buscado desarrollar medidas de "daño" que reflejen el deterioro crónico causado por la 

enfermedad, así como índices que evalúen la calidad de vida de este grupo de pacientes. (4-6) 

El médico que trata pacientes con LES con frecuencia se enfrenta con el problema de decidir el 

mejor esquema terapéutico para un paciente con LES grave y para poder hacerlo debe contar 

con información precisa que le permita conocer la gravedad, actividad, daño establecido y 

calidad de vida del paciente. (6) 

La evaluación de la actividad de la enfermedad es importante para el manejo de los pacientes, 

especialmente cuando se debe decidir sobre cambios en el tratamiento médico y la evaluación 

del impacto de la enfermedad. (6) El conocer la actividad de la enfermedad en pacientes con 

LES desde etapas tempranas, permite identificar a aquellos pacientes con un mayor riesgo de 

lesión permanente a algún órgano, y establecer criterios más objetivos para evaluar y hacer 

cambios en el tratamiento de acuerdo a la evolución de la enfermedad. A la larga, esto se 

refleja en un curso menos grave, un menor costo del tratamiento médico y una menor morbi­

mortalidad. (7) 

Idealmente, un instrumento para medir la actividad del LES debe basarse en la medición de 

variables clínicas y de laboratorio no redundantes que permitan tener el mejor valor predictivo 
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posible acerca de la actividad cllnica real del LES. (8) No contamos con una definición de 

actividad clara: un paciente puede tener (y ser juzgado por su médico) una gran actividad 

clínica fundamentada en la presencia de una variedad de signos físicos y/o hallazgos de 

laboratorio, algunos de los cuales tienen una relevancia cllnica muy limitada por si mismos. Por 

otro lado, la presencia de complicaciones serias, como por ejemplo, dano neurológico o renal, 

puede ser sugestivo de una recalda reciente y no necesariamente estar presente al momento 

de la observación. En ausencia de un estándar de oro , es muy difícil definir un índice objetivo y 

cuantitativo basados en un catálogo de signos y resultados de laboratorio pre-establecidos. 

Bajo estas circunstancias sólo es posible proponer un grupo de pre-requisitos, y validar a 

posteriori la utilidad de este o estos índices para lo que los queremos, es decir, valorar el 

pronóstico, tratamiento , seguimiento, etc.(8) 

El primer pre-requisito es la validez. Un instrumento es válido si es capaz de medir lo que se 

espera que mida. Uno no puede decir que un paciente es "lo doble de activo que otro", o está 

"un tercio menos activo que lo que estuvo antes". Sin embargo, si podemos decir que un 

paciente tiene más actividad que otro, o tiene menos actividad que la que tuvo antes. Una 

evaluación final aceptable podría ser la valoración subjetiva de uno o más médicos expresada 

con una escala numérica semi-cuantitativa. Un instrumento válido debe ser capaz de predecir 

esta escala semi-cuantitativa. Hay que tomar en cuenta que esta evaluación subjetiva estará 

afectada por una gran variabilidad ínter-observador por lo que se requieren un gran número de 

observaciones y centros de atención de pacientes con LES para validar un índice de actividad. 

Un índice clínico debe también ser confiable, este atributo está ligado a la variabilidad intra- e 

ínter- observador en el uso del índice. Por lo tanto, la confiabilidad depende estrictamente de 

una definición precisa de cada uno de los puntos que se miden.(8) 

La utilidad de un índice también depende de su sensibilidad, es decir, su habilidad para 

detectar pequeños cambios en la actividad de la enfermedad. Aquí nos enfrentamos otra vez a 

la falta de una definición objetiva de 1 o que significa · cambio" y peor aún del significado de 

"pequeños cambios". Por lo tanto, es necesario confiar en el consenso de médicos capacitados 

para valorar la sensibilidad de cada i ndice. Finalmente, un índice debe ser sencillo de usar 

especialmente si está diseñado para evaluar pacientes de consulta externa y preferiblemente 

no debe depender del uso sistemático de pruebas de laboratorio caras. (8) 
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La aplicación de estos 1 ndices no se puede realizar en f arma s imitar en todo el mundo. Se 

deben considerar diferentes factores en los paises tercer mundistas como la escala social , los 

sistemas de salud, los recursos disponibles y su costo, así como las diferentes áreas de 

desarrollo de los paises. (9) 

Existen más de 60 sistemas que han sido desarrollados para medir de forma global la actividad 

cllnica del LES. Los más reconocidos y aceptados son el Systemic Lupus Erythematosus 

Disease Activity lndex (SLEDAI); el Systemic Lupus Activity Measure (SLAM); el British lsles 

Lupus Assessment Group (BILAG); el de la Universidad de California en San Francisco/Johns 

Hopkins University Lupus Activity index (LAI);el Systemic Lupus Erythematosus 1 ndex Score 

(SIS); y el European Consensus Lupus Activity Me asure (ECLAM). (1, 10-12) 

El SLEDAI fue desarrollado en la Universidad de Toronto y publicado en 1992. Las variables de 

actividad fueron determinadas y validadas por un grupo de 14 reumatólogos (expertos) y 

usadas en 574 pacientes . Evalúa 24 variables de actividad de LES, las cuales fueron 

obtenidas por modelos de regresión múltiple. Este sistema valora 9 órganos se le da un valor 

de 8 puntos a 1 as a Iteraciones n eurológicas; 4 a las a Iteraciones urinarias, a 1 a m iositis y 1 a 

artritis; 2 puntos a las alteraciones en piel , cardio-pulmonares y resultados inmunológicos; y 1 

punto a las alteraciones hematológicas y fiebre . La puntuación máxima es de 105 y la menor O. 

En la práctica los pacientes aún con mucha actividad no obtienen valores mayores de 45. La 

actividad se califica de O a 3 (O= no actividad, 1= actividad leve,2= actividad moderada y 3= 

actividad severa). (1,9,12,13-18) (ver anexo 1). 

Se han propuesto modificaciones para el SLEDAI como el MEX-SLEDAI que fue desarrollado 

para usarse en paises del tercer mundo en donde no se e uenta con la posibilidad de hacer 

estudios inmunológicos y del complemento (por ser costosos). Esta modificación demostró 

tener una sensibilidad y especificidad semejante a la del SLEDAI convencional por lo que se 

puede utilizar como herramienta en lugares donde no se cuente con un laboratorio de 

inmunologia.(1 , 9) 

El SLAM fue desarrollado en el Hospital de la mujer de Brigham,evalúa 32 ítem incluidas en 11 

órganos. No se incluyen los parámetros de la función inmune. Cada manifestación es calificada 

como activa o inactiva. E 1 grado de la actividad se basa en el incremento de la alteración o 

destrucción de órganos, 1 o que implica 1 a necesidad de un seguimiento más estrecho y de 
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valorar cambios en e 1 tratamiento. La puntuación es de O a 86. Incluye slntomas subjetivos 

como fatiga, mialgias, artralgias, y dolor abdominal. La escala de actividad es de 0-7. (0-3 leve, 

4-7 moderado, >7 severa). (1 ,9,10, 19,25,29,30) (Ver anexo 2) 

El BILAG evalúa 8 órganos en 24 items y clasifica a los paciente con LES de acuerdo al 

tratamiento que requieren de tal forma que los pacientes se asignan a uno de cuatro grupos 

posibles: A) enfermedad que requiere tratamiento urgente, para modificar el curso de la 

enfermedad(prednisolona >20 mg/dia) o inmunosupresor ; B) enfermedad que requiere 

mayor atención, y quizás poca modificación del tratamiento (es menos activa que en "A", 

reversible, requiere solo terapia sintomática como antimaláricos, drogas antiinflamatoria no 

esteroideas o prednisolona < 20mg/dia, manteniendo igual los demás medicamentos; C) 

enfermedad inactiva que no requ iere tratamiento o sólo terapia sintomática (estable y 

controlado con la terapia actual, por ej . AINES, medicamentos para el dolor); y D) Afección 

previa de sistemas pero actualmente inactiva (ausencia de sintomas y alteraciones de 

laboratorio), E) Indica que no hay participación a ningún sistema La calificación minima es de O 

y máxima de 72. 

La conversión alfabética del BILAG a categorías numéricas es de acuerdo a la clasificación de: 

Autor 

Gladman 

Stoll 

A 

4 

9 

(1 , 20,21 ,25) (Ver anexo 3). 

B 

3 

3 

e 

2 

D 

o 

E 

o 

o 

EL LAI consta de 5 escalas. Primera parte es la evaluación global de los índices de actividad se 

otorgan O a 3 puntos en la valoración visual. En la segunda parte se evalúa (fatiga, eritema, 

artritis, con puntuación de O a 3.En la parte 3 se evalúan 4 órganos (neurológico, 

hematológico, pulmonar y renal) también con puntuación de O a 3. En la parte 4 se evalúa el 

tratamiento; prednisona (1= 0-15mg/d; 2 puntos =16-39mg/d; 3= <':40mg/d) y agentes 

citotóxicos (3 puntos si se usa; ciclofosfamida, clorambucil , azatioprina o metrotexate). La parte 

5 del estudio evalúa los parámetros de laboratorio: A) proteinuria (O= negativo o trazas, 1= +, 

2= 2 o 3+, 3= 4+), B) anticuerpos anti DNA, (O a 3 puntos de acuerdo a la determinación del 

laboratorio), C) C3,C4 , CH50 (O a 3 puntos asignado por el laboratorio). (1) (Ver anexo 4) 
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El ECLAM fue desarrollado entre 1990 y 1995. Se realizó un estudio descriptivo multi -céntrico 

a través del Report of the Consensus Study Group of the European Workshop for 

Rheumato/ogy Research . Se incluyeron en el estudio 704 pacientes con LES, a través de 29 

centros Europeos y en 14 paises. Incluye 15 variables clínicas y de laboratorio, fue validado 

por ser el primer índice de actividad basado en un gran número de pacientes con lupus y 

realizado por varios centros de atención en LES. Evalúa 12 items. Y la calificación total final 

integrada en números valores menores <6 y niveles altos >6. La e al ificación total es > 1 O o 

alrededor de 10 (1 ,22-24) (Ver anexo 5) 

El SISes un índice que evalúa 21 items clínicos no estratificados y 11 variables de laboratorio 

estratificadas. (24) 

Todos los índices de actividad han sido validados en población adulta . Hay dos estudios en los 

que se validan los índices de actividad en niños con LES. (2s.26) El estudio publicado en 1999 

(por Brunner, Feldman, Bombardier) evaluó la sensibilidad de los lndices SLEDAI , BILAIG y 

SLAM en la población pediátrica. Incluyó 35 pacientes con edades de 6 a 16 años con 

seguimiento desde 9 meses a 4 años, comparando la sensibilidad de los tres índices de 

actividad previamente descritos. Las tres mediciones mostraron una sensibilidad alta a los 

cambios clínicos de la enfermedad en niños, ningún índice fue superior al otro, por lo que el 

BILAG, SLEDAI y el SLAM pueden ser usados para estudiar la respuesta al tratamiento en 

niños con LES.(25) 

El estudio de Merino evaluó los índices de actividad , SLEDAI y el LAI en 11 pacientes entre 8 y 

19 años de edad en un lapso de un año, encontrando diferencias significativas para el SLEDAI 

(p<0.005) y para el LAI (p=0.097), para identificar los datos de actividad. (26) No existen 

estudios reportados en México en la población pediátrica . 

Se ha demostrado que cinco de los principales lndices (SLEDAI , SLAM, BILAG, SIS y ECLAM) 

tienen una gran correlación entre si y cuando se comparan con la opinión de expertos. El grupo 

europeo que propuso el ECLAM, ha desarrollado un programa de cómputo que calcula en 

forma automática estos cinco lndices de actividad del LES y nos han proporcionado una copia 

del mismo para que podamos aplicarlo en nuestros pacientes. (8 , 22-24 ,27) 

Se han analizado los coeficientes de correlación entre los 5 índices en 75 pacientes de 19 

ciudades, la comparación del cálcu lo manual versus computadora (coeficiente de correlación 
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de Pearson) presentaron un coeficiente de correlación de 0.93 para el ECLAM y 0.99 para el 

SLEDAI. Estos resultados confirman que el programa de computadora es altamente confiable 

en el cálculo de los diferentes indices de actividad . (rango entre 0.725 y 0.884 en el tiempo O y 

entre 0.607 y 0.833 en el tiempo 1). Encontrándose que el ECLAM en los tiempos de 

observación a 1 os O y 3 meses tuvo mayor valor predictivo respecto a la opinión del médico 

(r=0.686), seguido por SLEDAI (r=0.656). El BILAG aparece como el lndíce más efectivo 

(r-0.535) en la valoración del médico y el momento de la segunda observación seguido por el 

ECLAM (r=0.421). (27) 
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MATERIAL Y MÉTODOS: 

Se realizó un estudio transversal analítico en 30 pacientes menores de 18 años, con diagnóstico de LES del 

Instituto Nacional de Pediatría de la ciudad de México. El estudio fue aceptado por el comité de ética del 

hospital. 

Se les aplicó un cuestionario desarrollado por el Grupo de Estudio de Consenso Europeo para las 

Enfermedades Reumatológicas, que incluye todas las variables incluidas en cinco índices de actividad de LES 

(SLEDAI, SLAM, BILAG, SIS, ECLAM). Real izando un interrogatorio clínico y exploración física completos (ver 

anexo 6). La evaluación fue realizada por 4 médicos del servicio. Cada médico realizó una evaluación 

subjetiva ciega y asignó una calificación de O a 1 O donde O es total ausencia de actividad de la enfermedad y 

10 es la máxima actividad que el LES pueda tener. 

Se vaciaron los datos clínicos y de laboratorio de cada paciente en una base de datos en el programa AccesrM 

de Microsoft y se calcularon los índices de actividad BILAG, SLAM, SLEDAI, SIS Y ECLAM con el programa 

Acticard. El nivel de corte entre pacientes activos e inactivos que se utilizó fue de 3 para el SLEDAI como para 

la opinión del experto. 

Análisis estadístico: 

El cálculo del tamaño de la muestra se realizó en función a un coeficiente de correlación esperado de al 

menos 0.60, dado un valor de a de 0.01 y un valor de ~ de 0.20. 

Todos los índices se analizaron como variables cuantitativas. El BILAG cuyas categorías son ordinales, fueron 

convertidas a una escala cuantitativa, según Gladman.16 

La información se analizó utilizando el programa SPSS-10 (Chicago 111 , USA). Se calculó la distribución de las 

variables con la prueba de Kolmogorov-Smirnov, en general las variables no tuvieron distribución normal por 

lo que se usaron la mediana y límites intercuartiles como medidas de resumen. Para conocer el grado de 

asociación entre variables cuantitativas se empleó la prueba de correlación de Spearman's. Se calcularon la 

sensibilidad, especificidad y valores predictivos a diferentes niveles de corte, seleccionando el mejor con 

curvas operantes del receptor (ROC). 
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RESULTADOS: 

Se incluyeron un total de 30 pacientes con LES, 28 mujeres (94%) y 2 hombres. La median.a de 

edad fue de 15 años (liq 13 - 17). La mediana del tiempo de evolución desde el diagnóstico era 

de 41 meses (liq 16- 59). Según el experto 14 pacientes estaban activos (47%) y 13 según el 

SLEDAI (43%) (p = 0.79). La correlación entre los diferentes índices de actividad y la opinión 

del experto muestran en la tabla No. 1. 

Tabla 1. Correlación entre los diferentes índices de actividad y la opinión del médico 

(coeficiente de correlación de Spearman's). 

SLAM SIS ECLAM BILAG MEDICO 

SLEDAI 0.56 0.79 0.67 0.61 0.76 

SLAM 0.51 0.61 0.67 0.63 

SIS 0.84 0.69 0.73 

ECLAM 0.54 0.53 

BILAG 0.67 

Los niveles de sensibilidad y especificidad para los índices con mayor correlación se 

compararon con la opinión del experto en la tabla No. 2. 

Tabla 2. Sensibilidad y especificidad para los índices que tuvieron mayor correlación con la 

opinión del experto. (Curvas ROC) 

Sensibilidad Especificidad Area bajo la Error p IC95% 

curva estándar 

SLEDAI 85% 94% 0.91 0.06 <0.001 0.80- 1.03 

SIS 85% 88% 0.94 0.03 <0.001 0.86- 1.01 

ECLAM 71 % 87% 0,81 0.08 0.003 0.65-0.98 

Los niveles de sensibilidad y especificidad para los índices con mayor correlación se 

compararon con la opinión del experto en la tabla No. 3 
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Tabla 3. Niveles de sensibilidad y especificidad para los índices usando como estándar de oro 

al SLEDAI. (Curvas ROC) 

Sensibilidad Especificidad Area bajo la Error p IC95% 

curva estándar 

Experto 92% 89% 0.94 0 .04 <0.001 0.85 - 1.03 

SIS 84% 83% 0.92 0.04 <0.001 0.84-1 .01 

ECLAM 76% 89% 0.84 0.08 0.002 0.67 - 1.00 
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DISCUSIÓN 

La distribución en cuanto a género de los pacientes incluidos en el estudio mostró una relación 

entre mujeres y hombres de 14 a 1, muy superior a la que reportan otras series de pacientes 

pediátricos con LES. En nuestro caso esto puede explicarse por el número pequeño de 

pacientes incluidos en el estudio, ya que al analizar la población de pacientes que atendemos 

en nuestra clínica de LES (aproximadamente 150 pacientes), la relación mujer : hombre es de 

aproximadamente 5 : 1. 

El tiempo de evolución desde el diagnóstico de LES en los pacientes incluidos en el estudio fue 

de aproximadamente tres años y medio, lo que explica el predominio de pacientes con poca o 

nula actividad en esta serie. Sin embargo, se detectaron al menos 13 pacientes según SLEDAI 

(o 14 según el experto) con enfermedad activa, lo que permitió calcular los niveles de 

sensibilidad y especificidad para cada lA asl como la correlación entre ellos y el experto. 

En el presente estudio encontramos una correlación entre los cinco índices desde 0.51 hasta 

0.84. Sin embargo, el que tuvo la correlación más alta fue el SLEDAI. Esto contrasta con lo 

reportado por Bencivelli y cols. (24 ), que reportan a 704 pacientes europeos adultos con LES, 

donde el SLEDAI era el índice con la correlación más baja. Una posible explicación es que en 

nuestra serie, frecuentemente la actividad se relaciona ' con aumento en los títulos de 

anticuerpos contra DNA de doble cadena (a-DNAn), que a su vez re relaciona con la presencia 

de nefritis y daño hematológico. La presencia de a-DNAn está incluida en la valoración del 

SLEDAI pero no es tomado en cuenta por el ECLAM. 

En niños existe muy poca información, sin embargo , los dos artículos que encontramos, 

reportan una buena correlación del SLEDAI con el SLAM, y BILAG (25) y en otro estudio con el 

LAI modificado, que nosotros no hemos empleado (26). 

En nuestra serie, los lndices que mejor correlación mostraron entre si fueron el ECLAM con el 

SIS (0.84) y el SLEDAI con el SIS (0 .79). 

Al utilizar la opinión del médico como estándar de oro para calificar a los pacientes con LES 

como activos o inactivos, los lA que mostraron mayor correlación fueron el SLEDAI y el SIS. 

Sin embargo, el SLEDAI fue el que tuvo una mayor sensibilidad (85%) y especificidad (94%). 
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Al usar al SLEDAI como el estándar de oro la opinión del experto mostró una buena 

sensibilidad (92%) y especificidad (89%) para calificar a un paciente como activo. 

El presente reporte solamente toma en cuenta la primera valoración de los cinco lA de LES en 

nuestra serie de pacientes. Posteriormente analizaremos la capacidad (sensibilidad) de cada 

uno para detectar cambios en la actividad del LES a través del tiempo. 
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CONCLUSIONES 

Los índices que mayor correlación mostraron con el SLEDAI fueron la opinión del experto y el 

SIS; los que se correlacionaron mejor con la opinión del clínico fueron el SLEDAI y el SIS. La 

sensibilidad y especificidad para cada uno de ellos fueron 92% y 89% para el experto, 85% y 

88% para el SIS y 85% y 89% para el SLEDAI , respectivamente. 
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ANEXO 1 

SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS DISEASE ACTIVITY INDEX (SLEDAI}. 
Formato• . 

Descripción 
Convulsiones: Inicio reciente, excluyendo causas metabólicas, infecciosas o 
medicamentosas. 
Psicosis: Habilidad alterada para funcionar en actividad normal debida a alteración 
severa en la percepción de la realidad. Incluyendo alucinaciones, incoherencias, 
cansancio marcado, contenido del pensamiento empobrecido, pensamiento ilógico, 
bizarro, desorganizado, comportamiento catatónico. Excluyendo uremia o causado por 
medicamentos. 
Síndrome orgánico cerebral: función mental alterada con orientación alterada, 
memoria u otra función intelectual, con rápido inicio y fluctuación de los datos clínicos. 
Incluyendo omnubilación de la conciencia, incapacidad para mantener la atención, 
más al menos 2 de los siguientes: alteración de la percepción , habla incoherente, 
insomnia o somnolencia durante el día, incremento o disminución de la actividad 

1 psicomotora . Excluyendo causas metabólicas, infecciosas o de medicamentos. 
Alteraciones visuales: Cambios retinianos del LES. Incluye cuerpos citoides, 
hemorragia retiniana, exudados cereos, hemorragias coroideas, neuritis óptica . 
Excluye hipertensión, infección o por causas medicamentosas. 
Alteración de nervios craneales: Nuevo inicio de neuropatia sensorial o motora 
involucrando a nervios craneales. 
Cefalea del lupus: severa, persistente, puede ser migrañosa, pero debe responder a 
tratamiento de anaiQesia narcótica . 
AVC: Accidente(s) vascular(es) cerebral(es) de nuevo inicio. Excluyendo 
arterioesclerosis. 
Vaculitis: Ulceración , gangrena, nódulos en dedos, infartos periungueales, biopsia o 
angiografia que muestra vasculitis . 
Artritis: más de 2 articulaciones con dolor y signos de inflamación (enrojecimiento, 
aumento de volumen o derrame) 
Miositis: Debilidad o dolor.muscular proximal, asociado con elevación de creatin-
fosfoquinasa/aldolasa o electromiografia con cambios o biopsia que muestre miositis. 
Cilindros urinarios: Cilindros heme-granulosos o de eritrocitos 
Hematuria: >5 eritrocitos/campo de poder alto. Excluye casado por piedras, infección 
y otras causas. 
Proteinuria: >0.5gr/24hr. Inicio nuevo o reciente de incremento de más de 0.5gr/24 hr. 
Piuria: >51eucocitos/campo de alto poder. Excluyendo infección. 
Eritema nuevo: Inicio nuevo o recurrencia de inflamación tipo eritema. 
Alopecia: Inicio nuevo o recurrencia pérdida de pelo anormal en placas o difuso. 
Ulceras en mucosas: Inicio nuevo o recurrencia de ulceras orales o nasales. 
Pleuresía: dolor en pecho pleurítico con frote, derrame pleural o engrosamiento 
pleural. 
Pericarditis: Dolor pericárdico con al menos 1 de lo siguiente: frote , derrame o 
confirmación por electrocardiograma o ecocardioQrama 
Complemento bajo: Disminución en CH50, C3 o C4 por debajo de limites de 
normalidad para el laboratorio. 
Incremento en unión a DNA: >25% unido por estudio de Farro por arriba del rango 
normal para el laboratorio. 
Fiebre: >38oC, excluyendo causas infecciosas. 
Trombocitopenia: <100,000 plaquetas/mm3. 
Leucopenia : <3 ,000 leucocitos/mm3. Excluyendo causado por medicamentos. 

Puntaie 
8 

8 

8 

8 

8 

8 

8 

8 

4 

4 
4 
4 

4 
4 
2 
2 
2 
2 

2 
2 

2 

1 
1 
1 

Total 
Evalúa 24 items, agrupados dentro de 9 órganos. La calificación final puede ser de O a 105 
puntos. La actividad se califica de O a 3 (O= no actividad, 1 = actividad leve,2= actividad 
moderada y 3= actividad severa). 
•claire Bombardier , Dafna D.Giadman , Murray B. Urowitz, et al. Derivation of the SLEDAI. A 
disease activíty índex for lupus patíents. Arthrítís Rheum 1992;35(6}:630-640.(1 , 12, 13) 
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ANEXO 2 

THE SYSTEMIC LUPUS ACTIVITY MEASURE (SLAM) 
Nombre 
Fecha 

CONSTITUCIÓN 
Ausente o Normal leve-Moderado Severo 

Sin registro 
1.- Peso bajo 

2.- Fatiga 

3.- Fiebre 

TEGUMENTOS 

Sin registro 
4.- Ulceras orales/nasales 
o eritema periungeal o 
exantema malar o 

o 

o 

o 

o 

fotosensibilidad o infarto de las uñas. 

5.- Alopecia O 

6.- Exantema maculopapular O 
eritematoso, o lupus discoide 
o lupus profundo o lesiones 
bu losas. 

7.- Vasculitis (vasculitis leuco- O 
citoclástica, urticaria, púrpura 
palpable, livedo reticularis o 

anniculitis. 

OJOS 

8.- Cuerpos Citoides 

9.-Hemorragias (retina o 
coroides) o epiescleritis 

o 

o 

10.-Papilitis o tumor cerebri O 

RETICULOENDOTELIAL 
11 .- linfadenopatia difusa 
(cervical, axilar, epitrocelar) 

12.- Hepato o esplenomegalia 

o 

o, 

<10% peso corporal 
1 

3 
>10% 

3 
Sin limitación funcional 

1 
limitación funcional 

3 
37.5-38 .5°C 

leve 

,1 
Presente 

2 

>38.5°C 

Moderado Severo 

Menos cabello Menos cabello 
con trauma 

1 
<20% de la 

SCT 

>20% SCT 

Presentes 

Presente 

Presente 

A penas palpable 

1 
Solo palpable 

con la inspiración 

espontáneo 
2 

20-50% 
SCT 

2 
20-50% 

SCT 

3 
>50% 
SCT 

3 
>50% 
SCT 

3 
Agudeza visual 

<20/200 

3 
Agudeza visual 

<20/200 
3 

Agudeza visual 
<201200 o 

disminución del campo 

2 
>1cmx1.5cm 

2 
palpable sin 

la inspiración. 
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PULMONAR 
Ausente o normal 

Sin registro 
13.- Pleuresia o fusión O 
pleural. 

14.- Neumonitis O 

CARDIOVASCULAR 

15.- Raynaud's 

16.-Hipertensión 

17.- Carditis 

yo 

GASTROINTESTINAL 

18.-Dolor abdominal (sero­
sitis, pancreatitis, isq.uemia 
peritonitis 
intestinal etc.) 

NEUROMOTOR 

o 

o 

o 

o 

19.- Slndrome cerebral (mono- O 
neuritis múltiple, ataque isqué­
oclusión 
mico transitorio (AIT), deficlt 
retina. 
neurológico isquémico transi-
torio (DNIT), accidente cerebro 
vascular (ACV) trombosis vascular 
de la retina (TVR). 

20.- Crisis convulsivas O 

epiléptico 
21 .- Disfunción cortical O 

demencia 

Leve Moderado Severo 

Disnea o 
dolor solo 
a la inspi-
ración. 

Exploración 
Normal. 

Solo infiltrado 
en los Ray-X 

Presente 
1 

Diast 90-105 
1 

2 
Disnea o dolor 

con el ejercicio 
disminuye la 
respiración y 
sonido apa-
gado lóbulo 
inferior. 

2 
Disnea con 
ejercicio. 

2 
105-115 

2 
Pericarditis Dolor toráxico 

por ECGy/o Eco o arritmia 

3 
Disnea o dolor 
al reposo,disminu-

ción de la respira-
ción y sonido apa-
gado en el lóbulo 
medio e inferior. 

3 
Disnea en reposo 

3 
>115 

3 
Miocarditis 

con compromiso 
hemodinámico 

arritmia. 

2 3 
Complicación Dolor Signos de 

limitante ascitis. 

1 2 3 
Solo AIT AIT múltiple ACV, mielitis, 

DNIR o mono- vascular de la 

neuritis múlti-
pie o neuropatia 
craneal o corea. 

2 3 
a 2 meses >2 meses Estado 

2 3 
Depresión leve Cambio en Psicosis o 

alteración de la sensorio, o coma 
personalidad o depresión 

déficit cognitivo o deterioro 
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22.-Cefalea (migraña) o 

aséptica 

23.- Mialgia/miositis o 

ARTICULACIONES 

Síntomas o défi-

cognitivo limitado 
2 

Interferencias 

cit neurológico con actividades 
normales. 

2 

3 
Meningitis 

3 
Síntomas Limitación de lncapacitante 

algunas actividades 

Ausente o normal Leve Moderado Severo Sin 
registro 
24.- Dolor articular de 
sinovitis y o tenosinovitis 

OTRAS 
25.-Escribir las reglas para 
determinar escalas. 

LABORATORIO 

registro 
26.- Hematocrito 

27.-WBC 

28.- Cuenta linfocitos 

29 .- Cuenta de plaquetas 

30.- ESR 

31 .- Creatinina sérica 
o aclaramiento de creatinina 

32.- Sedimento urinario 

proteinuria 

o 2 

o 

Normal 

o 
>35 

o 
>3500 

o 
1500-4000 

o 
>150 

o 
<25 

o 

Solo artralgia Inflamación 
ob"etiva 

Leve Moderado 

1 2 
30-35 25-29.9 

1 2 
3500-2000 2000-1000 

1 2 
1499-1000 999-500 

1 2 
100-150 99-50 

1 2 
25-50 51-75 

1 2 
0-5-1 .3 mg/dl 1.4-2mg/dl 2.1-4mg/dl 
o o o 

80-100%CrCI 79-60%CrCI 30-60%CrCI 
o 1 2 

>5 cuenta cé- >10 CCR y o 
lulas rojas o >3 gránulo 
1-3 gránulos y o 3-4 + protei-
1-2+ proteinuria nuria y o 

3 
Función limitada 

Severo Sin 

3 
>25 

3 
>1000 

3 
<499 

3 
>50 

3 
>75 

3 
>4mg/dl 

o 
<30% CrCI 

3 
>25 CCR 

>4 + protelnuria 
y o 3-5 g/L 

>3.5 g/L 

y o< 500 mg/L 
proteinuria 
urinaria . 

500mg/L en 24 horas. 
3-5 gramos/L 

Proteinuria 
en 24 horas en 24 horas 

CLASIFICACIÓN GLOBAL DE LA ACTIVIDAD DE LES 

o 
NADA 
ACTIVO 

10 
MAS 

El SLAM incluye 32 items, divididos en 11 órganos. La máxima puntuación máxima es de 
86. La escala de actividad es de 0-7. (0-31eve , 4-7 moderado, >7 severa).' Matthew H. 
Liang . Steven A. Socher. Karting G Larson, and Meter H. Schur. Reliability and Validity of 
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Six Systems for the Clinical Assessment of Disease Activity in Systemic Lupus 
Erythematosus. Arthritis and R.heumatism 1989;32(9): 1107-1118. (9,25,29,30) 

ANEXO 3 
THE BRITISH ISLES LUPUS ASSESSMENT GROUP (BILAG) 

1.- Manifestaciones generales no especificas : 
1.- Pirexia 
2.-Disminución de peso no intensional > 5% en 1 mes 
3.- Linfadenopalia 
4.- Fatiga/ malestar/debilidad. 
5.- Anorexia/nauseas/vómito 
Categoría A: Pirexia más otras 2 
Categoría B: Pirexia o otras 2. 
Categoría C: Cualquiera de los otros criterios. 
Categoría D: Participación previa 
Categoría E: No participación. 
2.- Mucocutáneas: 
Categoría A: Solo uno de: 
1.- Erupciones maculo papulares severas, discoides o bulosas. Actividad extensa o facial (>29 
de la superficie corporal), causantes de miedo o incapacidad. 
2.- Angioedema 
3.-Uiceras extensas en la mucosa. 
Categoría B: Solo uno de 
1.- Exantema malar 
2.- Erupción maculo papular leve 
3.-:Panniculitis. 
4.-Lesiones discoides activas localizadas incluyendo lupus profundo 
5.- Alopecia activa severa. 
6.-Nódulos subcutáneos 
7.- Lesiones de la piel 
Categoría C: Solo una de: 
1.-Eritema periungueal. 
2.-Dedos con aumento de volumen (hinchados) 
3.-Esclerodactilia 
4.-Calcinosis 
5.-Telangiectasias 
6.-Aiopecia leve 
?.-Ulceraciones pequeñas de la mucosa 
Categoría D: 
Participación previa 
Categoría E: 
Sin participación previa. 
3.- Sistema Nervioso (primera evaluación) 
Categoría A: 
Solo uno de: 
1.-Deterioro leve de la consciencia. 
2.- Estado de confusión, delirio o psicosis 
3.- Crisis gran mal 
4.- Apoplejía o crisis apopléjicas. 
S.-Meningitis aséptica. 
6.- Mononeuritis múltiple 
7 .-Mielitis transversa o ascendente 
8.- Neuropatia craneal o periférica 
9.-Corea 
10.- Ataxia cerebelosa 
Categoría B: solo uno de 
1.-Cefalea (severa que no remite) 
2.-Enfermedad orgánica depresiva 
3.-Sindrome cerebral crónico incluyendo pseudotumor cerebri 
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4.-lnflamación discoide o cuerpos citoides 
Categoría C solo uno de: 
1.-Episodios de cefalea migrañosa 
Categoría O solo uno de: 
Participación previa 
Categoría E solo uno de: 
Sin participación previa. 
Enfermedad del sistema nervioso (valoración subsecuente) 
Categoria A 
Solo uno de los siguientes marcadores "empeorar" o "nuevo" 
1.-Deterioro leve de la consciencia 
2.-Eslado confusional , delirio o psicosis 
3.-Crisis gran mal 
4.-Apoplejía o síndrome apopléjico 
5.- Meningitis aséptica 
6.- Mononeuritis múltiple 
7.- Mielitis transversa o ascendente 
8.-Neuropatía craneal o periférica 
9.-Corea 
10.- Ataxia cerebelosa. 
Categoría B 
Solo uno de los siguientes marcadores "empeorar" o "nuevo" 
1.-Cefalea (severa que no remite) 
2.-Enfermedad orgánica depresiva 
3.-Sindrome cerebral crónico incluyendo pseudotumor cerebri 
4.-lnOamación discoide o cuerpos citoides 
O uno de los siguientes marcadores "igual" o mejorando" 
5.- Deterioro leve de la consciencia 
6.- Estado confusional, delirio o psicosis 
7 .-Crisis gran mal 
Categoria C 
1.-Episodio de cefalea migrañosa o "A" 4-1 O o "B" 1-4 marcador "igual" o mejoría" 
Categoría O 
Participación previa 
Categoría E 
Sin participación previa 
4.-Musculo- esquelética 
Categoría A 
Uno o más de 
1.- Miositis 
2.- Poliartritis severa con disminución de la función (Sin respuesta a esteroides <20mg/dl, anti­
maláricos, drogas anti- inflamatorias no esteroideas) 
Categoria B 
Uno o más de 
1.- artritis (sinovitis definida) 
2.-Tendinitis 
Categoría C 
1.-Artralgias 
2.-Mialgias 
3.-Contractura de tendones y deformidad fija 
4.- Necrosis aséptica 
5.-Miositis crónica leve 
Categoría O 
Participación previa 
Categoría E 
Sin participación previa 
5.- Cardiovascular/respiratorio 
Categoria A 
Falla cardiaca o efusión sintomática más de 2 criterios o 4 de : 
1.-Dolor pleura- pericárdico 
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2.-Disfonía 
3.-Fricción 
4.-Cambios progresivos CXR- campos pulmonares 
5.-Cambios progresivos CXR- tamaño del corazón 
6.- ECG evidencias de pericarditis o miocarditis 
7.- Arritmias cardiacas incluyendo taquicard ia >100 en ausencia de fiebre 
8.- Deterioro de la función pulmonar <20 % o disminución >20.% 
9.- Evidencia cito histopatológica de enfermedad innamatoria pulmonar 
Categoría B 
Dos criterios cualquiera listados en la tabla A 
Categoría C 
Dolor toráxico leve intermitente o uno de los otros criterios 
Categoría D 
Participación previa 
Categoría E 
Sin participación previa 
6.- Vasculltis 
Categoría A 
Dos o más de los determinaciones siguientes 1 ,4 o 5 son incluidos 
1.- Proteínuria definida como> 1g/24 h o niveles 3+ o 4+ 
2.- Hipertensión acelerada 
3.-Depuración de creatinina <50ml/min 
4.- Sedimento urinario activo (en una muestra no centrifugada): piuria (>5 wc/hpf) , hematuria 
(>5 rbc/hpf) o cilindros de células rojas en ausencia de infección. 
S.-Evidencia histológica de nefritis activa por 3 meses (o disminución previa 3 meses atrás). 
Categoría B 
Uno de los siguientes: 
1.-Uno de los criterios de la categoría A 
2.-Determinación urinaria de 2+ o más 
3.- Proteinuria urinaria en 24h >0.5 g pero < 1 g 
Categoría C 
Uno de los siguientes: 
1.- Niveles urinarios + 
2.- Presión sanguínea >140/90 (5ta fase) 
3.-Creatinina >130 mmol/1 
Categoría D 
Participación renal previa 
Categoría E 
Sin participación renal previa 
Renal ( participación subsecuente) 
Categoría A 
2 o más de las determinaciones siguientes 1 ,4,5 son incluidos: 
1.- Proteínuria definida como a) incremento del nivel urinario incremento de 2 o más niveles, o 
b) proteinuria urinaria de 24 horas de> 0.20 g a> 1g o : e) proteinuria urinaria de 24 horas de 
>1g por 100%; o d) nueva documentación de proeínuria de >1g. 
2.- Hipertensión acelerada 
3.-Deterioro de la función renal , definida como a) creatin ina plasmática >130 uM/1 y que 
tuvieron una elevación previa de >130% del valor previo; o b) depuración de creatinina < 67% 
del valor previo; o e) depuración de creatinina <50 mlimin, que previamente fue de >50ml/min o 
que no fue medida. · 
4.- Sedimento urinario activo 
5.- Evidencia histológica de nefritis activa 
Categoría B 
Uno de los siguientes 
1.- Uno de los criterios de la categoría A 
2.- (a) Niveles urinarios de 2+ o más o (b) proteínuria urinaria de 24 horas de >1g por >50% 
pero <100% 
3.- Creatinina plasmática > 130 u Mil o que hallan tenido 115% del valor previo. 
Categoría C 
Uno de los siguientes: 
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1.- Proteínuría urinaria de 24 horas >0.25g 
2.- Niveles urinarios 1+ o más 
J.-Presión sanguínea ascendente, definida como a) elevación sistólica de > 30mm o b) 
diastólica mayor de >15 mm (recordando que los valores son de >140/90). 
Categoría D 
Enfermedad renal previa 
Categoría E 
Sin enfermedad renal previa . 
8.- Hematológlco 
Categoría A 
Uno de los siguientes: 
1.- Leucocitos < 1000 
2.-Cuenta de plaquetas >25 
3.- Hemoglobina de < 8 
Categoría B 
Uno de los siguientes: 
1.-Leucocitos < 2500 
2.-Cuenta de plaquetas <100 
Hemoglobina < 11 
4.- Evidencia activa de hemólisis (elevación de la bilirrubina +/- reticulocitosis y prueba de 
coomb's positiva) 
Categoría C 
Uno de los siguientes: 
1.- Leucocitos < 4000 
2.-cuenta de linfocitos < 1500 
3.- Cuenta de plaquetas< 150 
4.- Prueba de coomb's positiva pero no evidencias de hemólisis activa. 
S.-Evidencia de anticoagulante lúpico detectado por estudios funcionales 
Categoría D 
Participación previa 
Categoría E 
Sin participación previa 

El BILAG contribuye 24 items, agrupados en 8 órganos y se clasifican con una escala 
alfabética y una numérica. 
Categoría A 

Denota enfermedad, debe ser suficientemente activa para requerir modificación en el trata­
miento (prednisolona >20 mg/dla) o inmunosupresor 
Categoría B 
Denota enfermedad leve es menos activa que en "A", reversible, requiere solo terapia sin­

tomática como antimaláricos, drogas antiinflamatoria no esteroideas o prednisolona 
< 20mg/dia. 
Categoría C Estable indica enfermedad leve 
Categoría D Afección previa de sistemas pero actualmente inactiva. 
Categoría E Indica que no hay participación a ningún sistema. 
La conversión alfabética del BILAG a categorías numéricas es de acuerdo a la clasificación de: 

Autor 
Gladman 
Stoll 

A 
4 
9 

B 
3 
3 

e 
2 
1 

D 
1 
o 

E 
o 
o 

• E:M Hay, P:A: Bacon, C. Gordon, D:A. lsenberg , et al! . The BILAG index: a reliable and valid 
instrument for measuring clinical disease activity in systemic lupus erythematosus. Quarterly 
Journal of Medicine, 1993;86:447-458. (20 ,25) 
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ANEXO 4 

ESCALAS 

11 

111 

IV 

V 

LUPUS ACTIVITY INDEX (LAI) 

EVALUACION PUNTUACIÓN 

Evaluación global de los indices de actividad 
en la valoración visual. 

Fatiga , eritema, artritis 

Neurológico, hematológico, pulmonar y renal 

Se evalúa el tratamiento 
a) Prednisona 0-15mg/d, 
b) Prednisona 16-39mg/d, 
e) Prednisona ~40mg/d 

Agentes citotóxicos 
Ciclofosfamida , clorambucil , azatioprina o metrotexate 

Evalúa los parámetros de laboratorio: 
A) Proteinuria (O= negativo o trazas, 1= +, 2= 2 o 3+, 3= 4+) 
B) Anticuerpos anli DNA, (de acuerdo a la determinación del 

laboratorio) 
C) C3 ,C4 , CH50 (asignado por el laboratorio). 

O a 3 puntos 

O a 3 puntos 

O a 3 puntos 

1 punto 
2 puntos 
3 puntos 

3 puntos 

O a 4 puntos 

O a 3 puntos 
O a 3 puntos 

• Jennifer M, G rossman . O efinition, e lassification , a ctivity, a nd d amage i ndices. Definition, 
Classification, Activity and Damage lndices.Dubois' Lupus Erythematosus.Sixth edilion. 
Llppincott. 2001 .Pag23-24. Cap 2. (1, 18) 
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ANEXO 5 
EUROPEAN CONSENSUS LUPUS ACTIVITY MEASUREMENT (ECLAM) 

1.- Manifestaciones generales Solo uno de los siguientes: 0.5 
Fiebre Documentada por la temperatura matutina basal 

de 37.5oC sin proceso infeccioso 
Fatiga Sensación subjetiva de gran cansancio 

2.- Manifestaciones articulares Solo uno de los siguientes 
Artritis Artritis no erosiva que involucra hasta 2 articulaciones 

periféricas (articulaciones interfalángicas, metacarpofa 
lángicas proximales o muñeca) 

Artralgias Nuevo o progresión de dolor localizado especifico con 
Síntomas objetivos al menos en 2 articulaciones periféri 
cas. 

3a.-Manifestaciones activas mucocutáneas 
Solo una de los siguientes 0.5 

Exantema malar Eritema fijo , plano o elevado sobre las eminencias ma­
lares, respetando el pliegue naso-labial. 

Exantema generalizado Exantema maculo papular no inducido por drogas, se­
puede local izar en cualquier parte del cuerpo y no de­
Pende estrictamente de la exposición al sol. 

Exantema discoide Eritematoso, parches elevados con escama adherentes 
y tapón folicular. 

Vasculitis de la piel Incluyendo úlceras digitales, púrpura , urticaria, lesiones 
bu losas. 

Ulceras orales Úlceras orales y nasofaríngeas, usualmente no dolorosa 
Observadas por un médico. 

3b.-Evoluclón de las manifestaciones mucocutáneas 
Cualquiera de las manifestaCiones mucocutáneas 
descritas pueden ser nuevas lesiones o empeorar 
a la observación. 

4.-Miositis* Confirmado por elevación de enzimas musculares 
y/o exploración de electromiografía o por biopsia . 

S.-Pericarditis Documentada por ECG o evidencia de fusión peri-
cárdica por ultrasonido 

S.-Manifestaciones Intestinales 
Cualquiera de los siguientes: 

Vasculitis intestinal Evidencia de vasculitis intestinal aguda 
Peritonitis aséptica Evidencia de fusión abdominal en la ausencia de 

procceso infeccioso. 
7 .-Manifestaciones 

pulmonares 

Pleuresia 

Neumonitis 

Disnea 

Cualquiera de los siguientes: _ 
Evidencia clínica o radiológica de fusión de la pleura 
en ausencia de proceso infeccioso. 
Opacidad pulmonar única o múltiples a través de los 
Rayos X de tórax que refleja una enfermedad activa -
pero sin proceso infeccioso. 
Participación intersticial 

8.· Manifestaciones neuropslqulátricas* 

2 

2 

Nueva aparición o empeoramiento de cualquiera de 2 
de los siguientes: 

Cefalea /migraña Presentación reciente, persistente o recurrente. Pobre 
respuesta a los medicamentos usados comúnmente, pero 
respuesta parcial o total a los corticoesteroides. 

Crisis Crisis del mal de Petiti o gran mal , primero Jacksonianas, 
crisis del lóbulo temporal o síndrome coréico en ausencia 
de medicamentos o alteraciones metabólicas conocidas, 
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(uremia, cetoacidosis o desequilibrio electrolitico) 
infarto o hemorragia cerebral , confirmada instrumentalmente 

Enfermedad cerebral 
orgánica Alteración de la memoria, orientación , percepción e incapa­

cidad para el cálculo. 
Psicosis Alteraciones disociativas en ausencia de ingesta de drogas 

o alteraciones metabólicas conocidas (uremia, cetoacidosis 
desequilibrio electrolítico). 

9a.- Manifestaciones renales • 
Cualquiera de los siguientes 0.5 

Proteinuria Mayor 500mgldia 
Cilindros urinarios Células rojas, hemoglobina, granulares , tubulares, mixtos 
Hematuria Macroscópica o microscópica 
Elevación de la creatinina sérica o la depuración de creatinina. 

9b.-Manifestaciones renales 
Cualquiera de las manifestaciones renales previas o nuevas 

o que empeoran a la observación. 

10.· Alteraciones hematológicas 
Cualquiera de los siguientes 

Anemia no hemolitica 

Anemia hemolitica • 

Leucopoenia 
(o linfopenia) 
Trombocitopenia 

11.-Eievaclón de la 

Anemia normocitica hipocrómica coomb's negativo o 
anemia normocrómica sin reticulositosis. 
Coomb's positivo, anemia hemolitica, con reticulocitosis 

Y elevación de la DHL en ausencia de medicamentos. 
Menor de 3,500/mm3( o 1,500 linfocitos) en ausencia 
de medicamentos. 
Menor de 100,000/mm3 en ausencia de medicamentos 

erltrosedlmentaclón 

2 

Arriba de 25mm/h por Westergren o métodos comparados sin haber otro 
proceso agregado. 
12.· Hipocomplementemla 

Disminución de los niveles de plasma de cualquiera 
C3 Por lnmunodifusión radial o nefelometria láser 

CH50 Por métodos hemollticos estandarizados. 
12b.· Hipocomplementemla 

Reducción significante de los niveles de los puntos 
mencionad9s arriba (más C4) con respecto a la observación 

CALIFICACIÓN FINAL# 
*En este sistema o manifestación solo una incluye un punto 1-10, sumar 2 puntos o más 
+Excluye pacientes con enfermedad renal crónica 
#Evalúa 12 items. Y la calificación total final integrada en números valores menores <6 y 
niveles altos >6. La calificación total es >10 o alrededor de 10. 
•c. Vital , W. Bencivelli , D.A. lsenberg , J . S Smolen , M.L Snaith, M. Sciuto, R. Neri, S. 
Bombardieri , and the European Consensus Study Group for Disease Activity in LES. Disease 
activity in systemic lupus erythematosus: report of the Consensus Study Group of the European 
Workshop f or R heumatology R esearch . 11. 1 dentification o f t he varia bies indicative of d isease 
activity and their use in the deveiopment of an activity score. Clinical and Experimental 
Rheumatology 1992;10:541-547. (1,22) 
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-· ANEXO 6 
~ti' .. ~~ 

CON~ENSUS GROUP FOR DISEASE ACTIVITY CIUTERIA IN SLE 

Demographic and Historica l Data 

Clinical Chart '-!. _ _ _ .. _· _·1 

N ame 

Da te of Birth 15:(07 /1967 
<. 

-1 

S ex 

Race 

Su mame 

r. ~ 

!Hispanic ::J 

Historical Data : First manifestation probably dueto lupus (even if at the time the lupus diagnosis had not 
yet been established) and the date of its occurrence : 

Date 

Manifestation 

M.:.lor rásh. asteniá. adynámia, hyporexia 

- - - ----- ------ - -
~!' __ ~ ~: ~11 ________ ._. ,_··· ----~ 

1.3 Historical • Data 

Specify which 1982 revised ARA criteria for SLE (Arthritis Rheum 25:1271, 1982) 

the patient fulfils : 

once once 
present still present 

present still present 

! Malar Rash r ¡ Oro! Ulcers :- Discoid Rash r : Arttvrtis 
Photosensitivity ~- r Seros~is 

f" r Renal Disorder 

This form should be used for the first observation 

once 
present still present 

r' r N eurologic disorder 

! ! Háematologic disorder 

r ! lmmunologic Abnormafities 
! ! Antinudear Antibodies 
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¡.-~ 
L.,-~ 

1-
;.---- -----·-

11 . 4. Eva lua tion of d isease activity 

- --- ------ -- --

1.Do you lhink that the patient's lupus disease is now: J• 

2.Using the following numerica l scale ,grade the disease activity of !he palien!: r--3 
11 . 5. CliniC::al chart of pa tient manifestations 

' I.Generalized complaints 
\ 

1.1 . F atig'u; [ with functionallimitations r ) 
~.:.: 

Duration 

O tnactive disease 
10 Verv active disease 

1.2. Fever Jweek[sl Peak tempera tu re recorded in the las! ten days (C"·) 

Peak temperature recorded in !he last month (C") 

1.3. Weight loss ' lw eek(sl Total weight loss (Kg. ) recorded in the last month 

Body weight of pl be fare the pathologicalloss ( Kg 

1.4. Anorexia IMonth[sJ 

11. Articula r /muscular man ifestations Duration 

11 .1 Anhritis 

11.2 Anhralgia 

(with flmitation or loss of function 1 ) 

Number of involved joints 

[S evere or worsening r 

11.3 Deforming arthritis (non-€rosive ) 

11. 4 Tend initis 

11.5 Myositis 

11.6 r.tyalgia 

Ul. i Muscle weakness 

11.8 Aseptic necrosis 

Jweek[sl 

·Jweek[s] 
1 

..::J 

Jwee (s] -~ 
--' 

Jweek[s] _.::1 

Jweek[s] ~ 1 

J Month[s] ~ ; 

lweek[s] _:j 

Jweek[s] 
1 

-:¡ 
--- . .. 1 
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~'' ~1 ~'----~-·--=~------~-- --~ 
111. Mucocutaneous manifestations 

111 .1 Alopecia (nol scarring) 

111.2 Oral or nasal ulcers [S evP.re and extensive P" ) 

111.3 Photosertsitivity 

111.4 Mala~. Rash\ 

111.5 DiscoiQ ~"ash 

111 .6 Urticaria 

111.7 Rash [other) extensive [l. e.: >207. Total body are a í ) 

111.8 Digital skin vasculitis ( with ulcers and inf arcts [." ) 

111.9 Non- digital vasculitis 

Extensive ( > 207. Total body area í í With Necrosis í With ulcers 

· ··- -·------- - ·. - -·-·---·-·· - - -
~~~ L~- ~~~~----------- -- ~ 

11. Mucocutaneous manifestations (continued) 

11.1 O Purpura ....... .. ........ ...... .. ... .... ........ ..... .. ... .......... ············ ·· ·· ···· ···--· ······ ·· ···· ···--

11.11 Sclerodactyly ... ..... ... .... ...•. ............ .. . 

111.12. Te langiectasias .. ....... ... .... .... ... .... .. : .... .................. ............. ..... ... .... .. .. .... ... . . 

111.13 Swollen (sausage) finc¡ers 

111.14 Subcutaneous nodules ....... ......... .. .... .... . 

111 .15 Calcinosis ... ...... ...... ..... ... ............ ..... ............... ... ··· ··· ······ •···· ····· ··· ················ 

111.16 Panniculitis [severe ,-

111.17 Livaedo reticularis ..... ... .......... . 

Duration 

· JMonth(s] 

·J Month{s] 

· ¡week[s] 

Jweek[s] 

Jweek[s] 

Jweek[s] 

Jweek[s] 

' JWeek[s] 

Jweek[s] 

Dura "on 

Jwee s] 

Jweek(s] 

Jweek(s] 

Jweek(s] 

Jweek[s] 

Jweek[s] 

Jweek[s] 

: ¡w eek[s] 

1 . , 

_:j 

. ¡ 
---' 

· ' -

...::J 

. ¡ 
y • 

3 
o:J 
3 

3 
3 
_:j 

o:J 

3 

o:J 

~0 
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IV. Eye manifest:ation 

IV. 1 Cytoid bodies .. ... .... ....... .. .......... ... ...... .•.... ... . ·· 

r vi~al field reduction 

1 sevfl{e reduction of visual acuity 

IV.2 Retina ! ~t\aemorrhages ···· ····- ····· ······ ······ ··· ··· 

r visual field reduction 

¡:· severe reduction of visual acuity 

IV.3 Retina! thrombosis 

IV.4 Papill itis/optic neuritis ..... ...... .. ........ ... ...••.••. .. 

[7 visual field reduction 

¡;:- severe reduction of visual acuity 

Duration 

jweek[s] 

: jweek[s] 

jweek[s] 

' jweek[s] 

~--~~e---~~·-··---------------

V. Cardiopulmonary manifest:ation Duration 

V. 1 Rest dyspnoea jweek[s] 

V.2 E.xertional dyspnoea jweek[s] 

V.3 Pneumonitis .. ...... ... ..... ................... . jweek[s] 

V.4 lnterstitial involvement ... ............... ...... . . jweek[s] 

V.S Pleural or pericardial pa in ..................•.. jweek[s] 

V.6 Pleural rub .... ... ....... ... ... .. . jweek[s] 

V. 7 Pleurisy ....... .. ............ ..... ....... .... ... ....... . jweek[s) 

V.S Pericardial rub .. .... ............. . : ..... .. ... ..... . jweek[s ) 

V.9 Pericarditis .. .. ..... ..... ......... .. .... ... ...... .... . jweek[s] 

V. 1 O Endocarditis ... ... ... .... .. ... .. .. .... .... .......• jweek[s] 

V. 11 Myocarditis (with cardiac fa ilure) .... .. . 

1 
....:J 

1 ... , 
--' 
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.. 1¡__: ---J: ¡L; ...:...:....:.._..:.___.:..:_:. - ·.:.:_· - :....--·"'-"' -' . ·_ - _ __J 1 11 

:.~ --------- - --------

VI. Vascular Manifestations Ouration 

Vl.1 Arterial thrombosis or embolism ·IWeek[s] 3 
Vl.2 Venous thrombosis jwee.~[s] 3 

V1.3 Arterial \ 
' · 

p atienl presently on tleatmenl r 1-' l Month!s] 3 
Systolic pressure 

Diastolic pre3sure (MIT) H G 

Vl.4 Raynaud 's ........ ... .... . [worsening r ) 

- ··- - -

Ouration 

VIl. AbdominaUgastrointestinal feature s 

Vll .1 Splenomegaly ... .... ..... ..... .... .. [severe Í jweek[s] ~ 

V11 .2 Epa tomegaly ..... ........ .. ..... ... [severe Í jweek[s] ~ 
Vll .3 Nausea 1 vomiting .... .. ....••••... .•.. ....... ..... ... .. ....... .... .. .... .. lweek[s] ~ 
Vtl.4 Abdominal pain ... ......... ................ .. .............................. . lweek(s] ~ 
Vll .5 Sterile peritonitis ........ ... .. .......... ...... ........... ...... ......... .. .. lw eek[s] ~ 
Vll .6 Pancreati~s .. ....... .................................. . .... .. ............. . ' ~ ¡week(s] 

V11.7 Hepatitis .... ... ...... ....... ... ........... ...... .. .. ....... ........ .. .. .... . lweek(s] ~ 
Vll.8 Intestinal vasculitis .. .. ... .. .. .. ............................ .. ... .... .. lweek{s] 3 
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- . - -- -·- - ----- - ---------- ·-------------- -

VIII. Haematologic disorders 

Vlll.1 Haemolitic anaemia Haematocrit % Haemoglobin (g/dl) ~ 

Vlll.2 Non-ha~olitic anaemi< Haematocrit % Haemoglobin (g/dl) 

Vll l.3 Leu~open~ (white blood cell No/mm3) 
' ,·· 

Vlll.4 Neutro{¡;enia (neutrophils No/mm3) 

VI II.S Lymphopenia (lymphocytes No/mm3) 

Vlll.6 Thrombocytopenia (platelets No/mm3) 

VIII. 7 Lymphadenopathy 

IX. Renal involvement 

IX.1 Raised serum creatinint ( serum creatinine 
mg /dl) 

( nonmal values mg ¡ d! ) 

IX.2 Reduced creatinine ( creatinine clearance 
clearance mL/min) 

( nonmal values ... -
mUmin) 

IX.3 Proteinuria proteinuria (g/day) 

r with nephrotic syndrome 

Daily urine 
volume (mi) 

IX.4 Haematuria ( haematuria RBC/HPF) 
IX.S Pyuria ( pyuria 

WBC/HPF) 

( cas ls No/HPF) 
IX.6 Casls 

T y pe: granular ¡ ' ceDular ~ red blood cel ' IX. 7 Renal hislology 

Dale of biopsy 

Duration 

jWeek[s] ~ 

lweek[s] ~ 

:jweek[s] iJ 
lweek[s) ~ 

' jweek[s] ~ 

· IWeek[s] _:j 

jweek[s] iJ 

Duration 

.: jweek[s] 

: jweek(s] 

: :jweek[s) 

jweek[s] ' ..:J 
' jweek(s) ..:J 

- jWeek[s] _:j 
r 
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X. Neuropsych iatric fea tu res 

X.1 Headache/migraine 
[invalidaling r ) 

X.2 Aseptic meningitis 

X.3 Se izu res/c~rea (no. of episodes/month 

X.4 Periphral ne~ropathy 

X.5 Cran ial n&ve palsy 

X. S Cerebellar ataxia 

X.7 Transient ischaemic attacks 

X.B Cerebrovascu lar accident 

X.9 Transverse ( or ascending) myelopaty 

X.10 Organic brain disease 

X.11 Psychosis 1 delirium 

X.12 Organic depression 

X.13 lmpaired consciousness [coma i 

L~ l ~·--- --~~----~ 

XI. Other cl in ical manifestations 

Ouration 

Xl.1 Other manifestations lweek[s] 

Specify 

- - - -~ 
~- ·· · -··- - - · ·- --·- ·---------~--

Ouration 

'lweek{s) ~ 
/w eek[s) ~ 

·/Week[s) ~ 

¡Week[s) ....:J 

lweek[s) _:j 

jweek{s] _:j 

/ Wee~(~] _:j 

!week[s] _:j 

jweek(s) _:j 

jweek[s) _:j 

·'/ Week[s) · _:j 

Jwee;..(s) _:j 

!Week(sj ! _:j ~ 0 

¡· 



)(11. Laboratory investigations 

)(11.1 ESR 

)(11.2 Lupus an,ticoagulant 

)(11.3 Hypergammaglobulinaemia 

·, 
)(11.4 C3 

XII. S C4 

)(11.6 CHSO 

Xll.7a Anti-d s-DNA ab (RIA) 

XII. 7b Anti-ds-DNA ab (CLIF lest) 

¡. 

Val ce Norma l range 

mm/1h < mm/1h 

% % 

mg/dl mg/dl 

mg/dl mg/dl 

hu/mi hu/mi 

% binding % binding 

- -, 
~ , 

(T it 1:) N .V. = NEG 

XII I. Therapy . At the end d th is clin ica l evaluation the following therapeutic reg imen was prescribed : 

Dose schedule Dese schedule 

Low dose steroids ' 1 Pulse cyclophospharnióe 1 

High dese steroids" r Oral cyclophosphamide 

Pulse corticosteroids r Cyclosporine 1 

Antimalari.:ls r-
1 Azathioprine r 

NSAI Os Hethotrexc.te 1 

Plasma e):Chcnge Other lmmllnosuppre~s. d;ugs 1 

O ther ( spec iiy ) r 

· <0.50img/Kg and "">0.50/mg/Kg prednisone 

XIII. Various f inal consideration 

.¡ 
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SIS o SISC o SISL o 

SLAM o 
PISA o 

ECLAM o 

BILAG 

NS MC CN JT CR VA RN HA 
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Numeric ( 4-3-2-1 8 Numeric ( 9-4-1-0 o 
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