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La afectacion neurologica en el lupus eritematoso sistémico pediatrico (LESp)
es frecuente y varia, segun los trabajos, entre el 20 y 95 % de los casos.
Durante tiempo se creyd que las Unicas manifestaciones relacionadas con el
SNC en el lupus eran los trastornos psicéticos y las convulsiones. En los
ultimos 10 afos las distintas clasificaciones han ido incluyendo una variada
gama de trastornos que van desde la cefalea, la afectacion cognitiva y
conductual, AVC, convulsiones, trastornos del movimiento hasta la afectacion
del sistema nervioso periférico (figura).
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Afectacion cerebral en el LES pediatrico
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La presencia de manifestaciones neuroconductuales son causa de morbilidad
significativa en los pacientes con LES. La mortalidad, a pesar de las pautas

terapéuticas actuales, es elevada, produciéndose en el 7-19 % de los casos



siendo factor de mal prondstico la presencia de convulsiones, AVC y estado

confusional.

En 1999 el ACR (American College of Rheumatology) diferencia 19 sindromes

de afectacion neuropsiquiatrica en el LES.

Sistema Nervioso Central Sistema Nervioso Periférico

Meningitis aséptica Poliradiculoneuritis  (Sd  Guillain
Barré)

Enfermedad cerebro vascular Alteracion autondmica

Sindromes desmielinizantes Mononeuropatia

Cefalea Neuropatia craneal

Trastornos del movimiento Sindrome miasténico-like

Mielopatia Plexopatia

Convulsiones Polineuropatia

Estado confusional agudo

Trastorno de ansiedad y del estado de

animo

Disfuncion cognitiva

Trastorno psicotico

La afectacidbn neurolégica y conductual puede presentarse en cualquier
momento del curso de la enfermedad. Puede ser la primera manifestacion o
formar parte de la clinica inicial o aparecer en el curso del primer afio o muchos
afos después. En muchos casos coexisten dos o mas manifestaciones

neuroconductuales.

La patogénesis de la afectacion del sistema nervioso en el lupus no se conoce
totalmente. La mayoria de autores coinciden en atribuirla a distintos

mecanismos patogeénicos:

e afectacion primaria del SNC por el LES: oclusiones vasculares o

hemorragia, vasculitis




e mediadores inflamatorios intratecales

e afectacion mediada por autoanticuerpos. Algunas manifestaciones
neurologicas se han relacionado con autoanticuerpos especificos. La
disfuncion producida por estos autoanticuerpos se ha implicado en
oclusiones vasculares y alteracion de distintos neurotransmisores.
La cefalea, accidentes cerebrovasculares (especialmente trombosis
arteriales y venosas), corea y mielitis transversa se ha asociado con la
presencia de anticuerpos antifosfolipidos. En edad pediatrica también las
convulsiones se han asociado a estos anticuerpos. Se ha citado
recientemente en la literatura que también el deterioro cognitivo puede
estar relacionado con este tipo de autoanticuerpos.
Las manifestaciones psiquiatricas como la depresién y la psicosis se han
asociado a la presencia de anticuerpos antiribosoma.

e disfuncion de plexos coroideos

e alteracion en el funcionamiento del eje hipotalamo-hipofisario

El diagnostico de la afectacion neuroldgica del LES no es facil. A menudo las
técnicas de neuroimagen son negativas. La Tomografia axial computarizada
(TC) es util en caso de hemorragia cerebral o ante la presencia de clinica de
hipertension intracraneal. La Resonancia Magnética (RM) es superior para el
diagnéstico de trombosis venosa, leucoencefalopatia, afectacion de pequefios
vasos La tomografia cerebral por emision de fotén anico (SPECT) se
encuentra alterada en muchos casos de LES con y sin afectacion neurolégica y
su uso puede estar indicado en casos seleccionados. Los hallazgos
electroencefalograficos (EEG) suelen ser inespecificos. Los estudios
neurocognitivos han demostrado su utilidad en el adulto pero existen pocas
series pediatricas en la literatura. En los adultos se han descrito perfiles
especificos de afectacidon frontosubcortical con alteracibn de memoria,
funciones ejecutivas y enlentecimiento en la velocidad psicomotriz y del

procesamiento de la informacién
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