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Lupus eritematoso sistémico y gammaglobulina intravenosa
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ABSTRACT

Key words

Los avances en el tratamiento del lupus eritema-

corticoesteroides e inmunosupresores (azatioprina, meto-

en las distintas terapias se basa en el conocimiento del 

citocinas. Los tratamientos inmunomoduladores, como la 

promisoria en los casos adecuadamente seleccionados.

Antecedentes y definición

1

-
nos por mecanismos autoinmunitarios agresores, como 
producción de anticuerpos, activación de complemento y 
depósito de complejos inmunológcos desencadenados por 
agresores del medio ambiente en presencia de genes que 
condicionen susceptibilidad.2,3

Epidemiología

tiene una incidencia de 0.3 a 0.9 por cada 100,000 niños 

los pacientes inician su padecimiento en la edad pediátrica 
y se caracteriza por un cuadro clínico más severo y cróni-
co. La edad promedio de inicio varía entre 11 y 12 años.4
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Actualmente, en la Clínica de Atención al Niño con 
Lupus Eritematoso Sistémico, del Instituto Nacional de 

antinucleares positivos y más de 50% tiene algún otro tipo 
de anticuerpo positivo, como anti-ADN nativo, antibeta 
2 glicoproteína o anticardiolipina, los cuales tienen un 

La morbilidad y mortalidad de los pacientes con 

hipocomplementemia durante los dos primeros años del 
diagnóstico. Los pacientes con lupus eritematoso sisté-
mico, en general, están inmunodeprimidos debido a la 

indicador tradicional de sospecha. La causa de muerte en la 
mayoría de los pacientes con lupus en el INP es la actividad 

-
nóstico sombrío, la supervivencia en niños mexicanos con 

5

Fisiopatología

-
lerancia, con el escape de clonas celulares autorreactivas 
ante la exposición de antígenos propios. Se producen an-

inmunológicos que se depositan predominantemente en la 
zona renal y causan daño mediado por el sistema inmu-

Complicaciones

-
caciones debidas a los medicamentos, merecen mención la 

4

La cápsula de los polisacáridos protege contra la lisis 

eritematoso sistémico. Cuando se administran corticoesteroi-
des en dosis altas o por periodos prolongados se aumenta el 

Figura 1

zoster. Los pacientes que reciben otros inmunosupresores 
Pneumocystis 

jirovecii, histoplasma, tuberculosis o criptococosis.

una complicación cada vez más reconocida en niños y 
adolescentes no sólo con lupus eritematoso sistémico 

-
tiva. La primaria está representada por los casos con 

Chediak-Higashi, síndrome de Griscelli y síndrome lin-

-
des autoinmunitarias sistémicas, el lupus eritematosos 

-
citarias a órganos como el hígado, el bazo, los ganglios 

importante de la terapia inicial en los pacientes debida-
mente seleccionados.
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Tratamiento

A partir de 1950, la administración de esteroides redujo la 
mortalidad por lupus eritematoso sistémico, lo que permitió 
prolongar la vida de los pacientes y realizar estudios que 
han determinado que las tasas de mortalidad se redujeran 

6

-

potenciales, por lo que siempre es necesario un equilibrio 

y la cloroquina aún son básicos para el tratamiento de los 
síntomas cutáneos y articulares, así como inductores de 

se prescriben principalmente para el alivio de los síntomas 
músculo-esqueléticos y para serositis. Los corticoeste-
roides orales e intravenosos son la columna vertebral de 
la mayor parte de los regímenes terapéuticos y son más 

Los agentes inmunosupresores se emplean principal-

renal, hematológica o del sistema nervioso central y su 

como de las características individuales de los pacientes.

y potencialmente mortales, debido a su riesgo de toxici-

de cáncer a largo plazo. Se prescribe para los síndromes 

o para pacientes que no son aptos para la prescripción 
de medicamentos orales. Es importante individualizar su 

-

cuerpo monoclonal anti-CD20, dirigido contra las células 

a inmunosupresores convencionales. Existen otros anti-
cuerpos monoclonales, como el belimumab, que inhibe 

administración en niños aún no está autorizada.
Como ya se mencionó, la mortalidad por lupus erite-

invariablemente por actividad de la misma, en la actua-

opción para el control. 
En la población de niños mexicanos tratados en el Ser-

vicio de Inmunología Clínica del INP, la causa principal de 

dos años del diagnóstico. Un reto sumamente complejo 
-

esto último limita considerablemente la administración 

Los avances actuales en la biología molecular y en 
inmunología básica abrieron las puertas para establecer 
nuevos tratamientos. La gammaglobulina intravenosa se 

y su prescripción se ha incrementado desde entonces. La 

-
pus eritematoso sistémico, como pancitopenia, psicosis, 
derrames pleurales, carditis y vasculitis, responden a la 
gammaglobulina intravenosa.

hemoderivado con altas concentraciones de IgG predomi-

sobre el sistema inmunológico. De ahí la gran ventaja 

la suprime

-
mico resistente, trombocitopenia autoinmunitaria, lupus 

Ro a través de la placenta, psicosis por lupus eritematoso 
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9

Marier y colaboradores trataron siete pacientes con 

rápido aumento de plaquetas. Estos individuos tenían 

10

Levy y colaboradores trataron con inmunoglobulina 
-

te alivio en los índices de actividad de lupus eritematoso 
sistémico (SLAM: Systemic Lupus Activity Measure

11

-
tudios no controlados, por lo general con distintas dosis y 
esquemas de aplicación. Sin embargo, la respuesta clínica 
tiene duración limitada y se requiere la administración 

casos, se asocia con reducción en títulos de anticuerpos 
anti-ADN nativo, velocidad de sedimentación globular y 
elevación de las concentraciones de complemento.12

La administración de gammaglobulina para el trata-

-
ciencia renal con anuria e inestabilidad hemodinámica, 
antecedente de hipersensibilidad al producto, así como 

riesgo de reacciones alérgicas a hemoderivados.

resultados promisorios: reduce el depósito de complejos 

disminuye la administración de corticoesteroides. Aunque 

Cuadro 1
venosa. -

nable en pacientes con escasa respuesta a la terapia inicial 
de inducción.9,12,13

Es importante considerar el tratamiento de la hipogam-
maglobulinemia en lupus eritematoso sistémico, debido 

adquiridos, como hipogammaglobulinemia causada por 
inmunosupresores. La vigilancia de las concentraciones de 

la posibilidad de suspender el tratamiento inmunosupresor 
o iniciar el tratamiento con gammaglobulina intravenosa 
a dosis sustitutiva.14

En la Clínica de Atención al Niño con Lupus Eritema-

que recibieron dosis mensuales de gammaglobulina por 
enteropatía lúpica o por hipogammaglobulinemia tuvieron 

Otras entidades asociadas con lupus eritematoso sistémi-
co, como la urticaria vasculítica hipocomplementémica y la 
seudoobstrucción intestinal, se han tratado exitosamente con 

15,16

La seudoobstrucción intestinal es una complicación in-

abdominal, vómito, estreñimiento, distensión abdominal y pe-
ristalsis intestinal disminuida o ausente. En el INP, Yamazaki 
y colaboradores publicaron dos casos con seudoobstrucción 

-
tación de lupus eritematoso sistémico.  Uno de los casos se 

-
tilprednisolona y tuvo alivio de los síntomas.16

Hernández y su grupo comunicaron un caso de lupus 
-

metilprednisolona.
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constante o dividida en porciones diarias, por dos a cinco 
-

En el INP existe un área para Inmunoterapia de Corta 

a pacientes de manera ambulatoria.
-

cientes con lupus eritematoso sistémico para elevar el nivel 

que es útil contra la trombocitopenia grave y promueve 
un rápido incremento de las plaquetas. 

Las indicaciones de los autores para la administración 

Hipogammaglobulinemia secundaria al rituximab.
Citopenias resistentes a inmunosupresores conven-
cionales.

Neurolupus resistente a tratamientos convencionales.
-

CONCLUSIONES

sistémico brinda nuevas modalidades terapéuticas. La 

en casos adecuadamente seleccionados, ha mostrado su 

no hay estudios amplios que incrementen el nivel de 
evidencia para la administración de gammaglobulina en 

contra lupus eritematoso sistémico son su costo y la ne-

sistémico severo, pero la selección de éstos debe ser 
individualizada.
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