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2. DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO

2.1 éComo se diagnostica?

El diagndstico del LES se basa en una combinacion de sintomas (como
dolor), signos (como fiebre) y andlisis de orina y de sangre y después de
gue se hayan descartado otras enfermedades. No todos los sintomas y
signos estan presentes en cualquier momento dado y esto hace que el
LES sea dificil de diagnosticar con rapidez. Para ayudar a distinguir el
LES de otras enfermedades, los médicos del Colegio Estadounidense de
Reumatologia han estudiado una lista de 11 criterios que, cuando se
combinan, orientan al diagnostico de LES.

Estos criterios representan algunos de los sintomas/anomalias mas
frecuentes observados en los pacientes con LES. Para realizar un
diagndstico formal de LES, el paciente debe haber tenido al menos 4 de
estas 11 caracteristicas en cualquier momento desde el inicio de la
enfermedad. Sin embargo, los médicos con experiencia pueden realizar
un diagndstico de LES incluso si se encuentran presentes menos de 4
criterios. Los criterios son:

Erupcidon en «<mariposa»
Esta es una erupcidn cutanea que se observa en las mejillas y por
encima del puente de la nariz.

Fotosensibilidad
La fotosensibilidad es una reaccién excesiva de la piel a la luz solar. La
piel que esta cubierta con ropa no suele estar afectada.

Lupus discoide
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Se trata de una erupcidon escamosa y elevada que aparece en la cara, el
cuero cabelludo, las orejas, el pecho o los brazos. Cuando estas lesiones
se curan dejan una cicatriz. Las lesiones discoides son mas frecuentes
en los ninos de raza negra que en otros grupos raciales.

Ulceras en la mucosa

Se trata de pequenas llagas que se producen en la boca o en la nariz.
Habitualmente son indoloras, pero las Ulceras nasales pueden producir
hemorragias nasales.

Artritis

La artritis afecta a la mayoria de los nifios con LES. Ocasiona dolor e
inflamacidén de las articulaciones de manos, mufiecas, codos, rodillas y
otras articulaciones de los brazos y las piernas. El dolor puede ser
migratorio, lo que significa que va de una articulacién a otra, y puede
producirse en la misma articulacion a ambos lados del cuerpo. La
artritis en el LES no suele dar lugar a cambios permanentes
(deformidades).

Pleuritis

La pleuritis es la inflamacidn de la pleura, el revestimiento de los
pulmones, mientras que la pericarditis es la inflamacién del pericardio,
el revestimiento del corazon. La inflamacion de estos tejidos delicados
puede ocasionar acumulacién de liquido alrededor del corazén o de los
pulmones. La pleuritis ocasiona un tipo particular de dolor toracico que
empeora al respirar.

Afectacion renal

La afectacién de los rinones se encuentra presente en practicamente
todos los niflos con LES y oscila desde muy leve a muy grave. Al
principio, suele ser asintomatica y unicamente puede detectarse
mediante andlisis de orina y de sangre que muestran la funcion renal.
Los nifios con dafo renal de importancia pueden presentar proteinas o
sangre en su orina y pueden experimentar hinchazén, en particular, en
los pies y las piernas.

Sistema nervioso central
La afectacién del sistema nervioso central incluye dolor de cabeza,
convulsiones y manifestaciones neuropsiquiatricas como dificultad para
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concentrarse y recordar, cambios de humor, depresién y psicosis (un
trastorno mental grave en el que se altera el pensamiento y el
comportamiento).

Trastornos de las células de la sangre

Estos trastornos estan producidos por los autoanticuerpos que atacan a
las células de la sangre. El proceso de destruccién de los glébulos rojos
(que transportan oxigeno desde los pulmones hasta otras partes del
cuerpo) se llama hemdlisis, y puede ocasionar anemia hemolitica. Esta
destruccién puede ser lenta y relativamente leve o puede ser muy
rapida y producir una situaciéon de emergencia.

El descenso en el nimero de glébulos blancos se llama leucopenia, y
esta no suele ser peligrosa en el LES.

El descenso en los recuentos de plaquetas se llama trombocitopenia.
Los ninos con disminuciones en los recuentos de plaquetas presentan
una facil formacién de hematomas en la piel y sangrado en varias
partes del cuerpo, como el tubo digestivo, las vias urinarias, el dtero o
el cerebro.

Trastornos del sistema inmunitario

Estos trastornos hacen referencia a los autoanticuerpos que se han
encontrado en la sangre y que orientan al LES:

a) Presencia de anticuerpos antifosfolipidos (apéndice 1);

b) Anticuerpos anti-ADN nativo (autoanticuerpos dirigidos contra el
material genético de las células). Se encuentran principalmente en el
LES. Este analisis suele repetirse a lo largo de la enfermedad porque la
cantidad de anticuerpos anti-ADN nativo parece aumentar cuando el
LES estd activo , por lo tanto este analisis puede ayudar a los médicos a
medir el grado de actividad de la enfermedad.

c) Anticuerpos anti-SM: el nombre hace referencia al primer paciente (la
Sra. Smith) en cuya sangre se encontraron. Estos autoanticuerpos se
encuentran casi exclusivamente en el LES y a menudo ayudan a
confirmar el diagnéstico.

Anticuerpos antinucleares (ANA)

Se trata de autoanticuerpos dirigidos frente a los nucleos de las células.
Se encuentran en la sangre de casi todos los pacientes con LES. Sin
embargo, un analisis positivo para ANA no es por si mismo una prueba
que certifique el diagnostico de LES, ya que este analisis también puede
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dar positivo en otras enfermedades e incluso puede dar un resultado
positivo mas débil entre el 5y el 15 % de los niflos sanos.

2.2 ¢Cudl es la importancia de los analisis?

Los andlisis clinicos pueden ayudar a diagnosticar el LES y a evaluar
gué dérganos internos pueden estar afectados. Los analisis regulares de
sangre y orina son importantes para supervisar la actividad y la
intensidad de la enfermedad y para determinar si los medicamentos
son bien tolerados. Hay varios analisis clinicos que pueden ayudar a
diagnosticar el LES y a decidir qué medicamentos recetar, asi como a
evaluar si los medicamentos recetados estan funcionando bien para
controlar la inflamacion de la enfermedad.

Analisis clinicos habituales: indican la presencia de una enfermedad
sistémica activa con afectacion de multiples érganos. Tanto la velocidad
de sedimentacidn globular (VSG) como la proteina C reactiva (PCR) se
encuentran elevadas cuando hay inflamacion. La PCR puede ser normal
en el LES mientras la VSG se encuentra elevada. El aumento en la PCR
puede indicar una complicacidén infecciosa adicional. Un hemograma
completo puede revelar anemia y recuentos bajos de plaquetas y
glébulos blancos. La electroforesis de proteinas del suero puede revelar
un aumento en las gammaglobulinas (aumento de la inflamacién y de la
produccién de autoanticuerpos). Albumina: las concentraciones bajas
pueden indicar afectacién renal. Las pruebas bioguimicas habituales
pueden revelar afectacion renal (aumentos en en el nitrégeno ureico y
de la creatinina en el suero de la sangre, cambios en las
concentraciones de electrolitos). Analisis de las enzimas musculares y
de la funcién hepatica: si se produce la afectacion muscular o hepatica,
las concentraciones de estas enzimas aumentaran. Los andlisis de orina
son muy importantes para el diagndstico del LES, asi como durante el
seguimiento, para determinar la afectacion renal. Los andlisis de orina
pueden mostrar diversos signos de inflamacién renal como glébulos
rojos o la presencia de una cantidad excesiva de proteinas. A veces,
puede pedirse a los ninos con LES que recojan orina durante 24 horas.
De este modo, puede descubrirse la afectacién temprana de los
rinones. Niveles del complemento: las proteinas del complemento son
parte del sistema inmunitario innato. Ciertas proteinas del
complemento (C3 y C4) pueden consumirse en las reacciones del
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sistema inmunitario y sus concentraciones bajas indican la presencia de
enfermedad activa, especialmente la enfermedad renal. En la
actualidad, se dispone de muchos otros analisis para observar los
efectos del LES en diferentes partes del cuerpo. Con frecuencia se
realiza una biopsia (la extracciéon de una pequena porcidon de tejido) de
un rindn cuando este se ve afectado. La biopsia del rifidn proporciona
informacién valiosa sobre el tipo, el grado y la edad de las lesiones del
LES y es muy util a la hora de elegir el tratamiento adecuado. Una
biopsia de piel de una lesion puede ayudar a realizar un diagndstico de
vasculitis cutdnea, lupus discoide o ayudar a determinar la naturaleza
de diversas erupciones cutaneas de una persona con LES. Otras
pruebas incluyen radiografia de térax (para observar el corazén y los
pulmones), ecocardiografia, electrocardiograma (ECG) para el corazdn,
funciones pulmonares para los pulmones, electroencefalograma (EEG),
resonancia magnética (RM) u otras exploraciones del cerebro y
posiblemente, biopsias de varios tejidos.

2.3 ¢Puede tratarse o curarse?

En la actualidad, no hay un medicamento especifico para curar el LES.
El tratamiento del LES ayudara a controlar los signos y sintomas de esta
enfermedad y ayudara a evitar sus complicaciones, incluido el dafo
permanente a los 6rganos y tejidos. Cuando se diagnostica LES por
primera vez, la enfermedad suele estar muy activa. En esta etapa,
puede requerir grandes dosis de medicamentos para controlar la
enfermedad y evitar el dafno a los 6rganos. En muchos nifios, el
tratamiento mantiene bajo control los brotes de LES y la enfermedad
puede entrar en remisién, en la que se necesita poco o ningun
tratamiento.

2.4. éCuales son los tratamientos?

No existen medicamentos aprobados para el tratamiento del LES en
nifos. La mayoria de los sintomas de LES se deben a la inflamacidn, de
modo que el tratamiento va encaminado a reducirla. Se utilizan de
forma casi universal cinco grupos de medicamentos para tratar a los
nifos con LES.|

Antiinflamatorios no esteroideos (AINE)
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Los AINE como el ibuprofeno o el naproxeno se utilizan para controlar el
dolor de la artritis. Habitualmente solo se recetan durante un corto
intervalo de tiempo, con instrucciones para disminuir la dosis a medida
que mejora la artritis. Hay muchos tipos diferentes de farmacos de esta
familia de medicamentos, entre ellos la aspirina. En la actualidad, la
aspirina se usa con muy poca frecuencia por su efecto antiinflamatorio,
sin embargo, se usa ampliamente en ninos con concentraciones
elevadas de anticuerpos antifosfolipidos para evitar la coagulacién
sanguinea no deseada.

Farmacos antipaludicos

Los antipaludicos como la hidroxicloroquina son muy Uutiles para tratary
controlar las erupciones cutaneas sensibles al sol como las erupciones
cutdneas del LES de los tipos discoide y subagudo. Pueden pasar varios
meses hasta que estos farmacos tengan un efecto beneficioso. Cuando
se administran pronto, estos farmacos también parecen reducir los
brotes de la enfermedad, mejorar el control de la enfermedad renal y
proteger de los danos al sistema cardiovascular y otros sistemas
organicos. La hidroxicloroquina es una droga que se utiliza para tratar
el paludismo, no hay una relacién conocida entre el LES y el paludismo
pero la hidroxicloroquina ayuda a regular las anomalias del sistema
inmunitario en el LES, que también son importantes en las personas con
paludismo.

Corticoesteroides

Los corticoesteroides, como la prednisona o la prednisolona, se utilizan
para reducir la inflamacién y suprimir la actividad del sistema
inmunitario. Representan el principal tratamiento para el LES. En nifios
con enfermedad leve, los corticoesteroides asociados con los
antipalldicos pueden ser el Unico tratamiento necesario. Cuando la
enfermedad es mas intensa, con afectacion de los rifiones o de otros
drganos internos, se utilizan en combinacién con inmunodepresores
(ver a continuacidn). Normalmente, el control inicial de la enfermedad
no puede alcanzarse sin la administracion diaria de corticoesteroides
durante un periodo de varias semanas 0 meses y la mayor parte de los
ninos necesitan estos farmacos durante muchos afos. La dosis inicial
de los corticoesteroides y la frecuencia de administracién depende de la
intensidad de la enfermedad y de los sistemas organicos afectados. Los
corticoesteroides por via oral o intravenosa a altas dosis (inclusive en
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forma de pulsos) suelen utilizarse en el tratamiento de la anemia
hemolitica grave, la enfermedad del sistema nervioso central y los tipos
mas graves de afectacidon renal. Los nifos experimentan una sensacion
importante de bienestar y un aumento de la energia después de unos
pocos dias con corticoesteroides. Tras tener controladas las
manifestaciones iniciales de la enfermedad, los corticoesteroides se
reducen al nivel de dosis méas bajo posible que pueda mantener el
bienestar del nifo. La disminucién de la dosis de corticoesteroides debe
realizarse de forma gradual, con una supervision médica frecuente para
asegurarse de que los exdmenes clinicos y los analisis demuestran que
la enfermedad esta controlada.

A veces, los adolescentes pueden verse tentados a dejar de tomar los
corticoesteroides o0 a reducir o aumentar su dosis, quizas por estar
hartos de los efectos secundarios o porgue se sientan mejor o peor. Es
importante que los nifos y sus padres entiendan cémo funcionan los
corticoesteroides y por qué es peligroso dejar de tomarlos o cambiar el
medicamento sin supervision médica. El cuerpo suele producir ciertos
corticoesteroides (cortisona). Cuando se inicia el tratamiento, el cuerpo
responde dejando de producir su propia cortisona y las glandulas
suprarrenales que la producen se vuelven lentas y perezosas.

Si los corticoesteroides se utilizan durante un periodo de tiempo
prolongado y luego se interrumpen de forma repentina, el cuerpo puede
no ser capaz de producir suficiente cortisona durante un tiempo. El
resultado podria ser una falta de cortisona potencialmente mortal
(insuficiencia suprarrenal). Ademas, la reduccion de la dosis de
corticoesteroides demasiado rapida puede provocar un brote de la
enfermedad.

Farmacos modificadores de la enfermedad (FAME) no
biologicos

Estos medicamentos incluyen azatioprina, metotrexato, micofenolato
mofetilo y ciclofosfamida. Estos actlan de un modo diferente a los
corticoesteroides y suprimen la inflamacién. Estos medicamentos se
utilizan cuando los corticoesteroides administrados como tratamiento
Unico no son capaces de controlar el LES y ayudan a los médicos a
reducir las dosis diarias de corticoesteroides para poder reducir
también los efectos secundarios al tiempo que se controlan las
caracteristicas del LES.

El micofenolato mofetilo y la azatioprina se administran en forma de
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pildoras y la ciclofosfamida puede administrarse como pildoras o
mediante pulsos intravenosos. El tratamiento con ciclofosfamida se
utiliza en nifos con una afectacién grave del sistema nervioso central.
El metotrexato se administra como pildora o mediante inyeccidon
subcutanea.

FAME bioldgicos

Los FAME biolégicos (habitualmente llamados simplemente bioldgicos)
incluyen farmacos que bloquean la producciéon de autoanticuerpos o el
efecto de una molécula especifica. Uno de estos farmacos es el
rituximab, que se utiliza principalmente cuando el tratamiento estandar
no puede controlar la enfermedad. El belimumab es un farmaco
bioldgico dirigido contra los tipos de linfocitos B que producen
anticuerpos y se aprobd para el tratamiento de los pacientes adultos
con LES. Por lo general, el uso de los farmacos bioldgicos en nifos y
adolescentes con LES sigue siendo experimental.

La investigacién en el campo de las enfermedades autoinmunitarias vy,
en particular del LES, es muy intensiva. El objetivo en el futuro es
determinar los mecanismos especificos de la inflamacién y de la
autoinmunidad para obtener tratamientos mas dirigidos, sin deprimir
todo el sistema inmunitario. En la actualidad, hay muchos estudios
clinicos en curso para el LES. Estos incluyen el ensayo de nuevos
tratamientos asi como investigacién para expandir la comprensién de
diferentes aspectos del LES en la nifez. Esta investigacidon hace que el
futuro sea mas prometedor para los nifios con LES.

2.5 ¢Cudles son los efectos secundarios del tratamiento
farmacologico?

Los medicamentos utilizados para tratar el LES son bastante Utiles para
tratar sus signos y sintomas. Al igual que con todos los medicamentos,
estos pueden dar lugar a diferentes efectos secundarios (para obtener
una descripcién detallada de los efectos secundarios, consulte la
seccion sobre el Tratamiento farmacoldgico).

Los AINE pueden ocasionar efectos secundarios como molestias
estomacales (deben tomarse tras una comida), un mayor facilidad para
la aparicién de hematomas y, de forma poco frecuente, cambios en las
funciones renales o hepaticas. Los antipalldicos pueden ocasionar
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cambios en la retina del ojo, por lo que los pacientes deben someterse
a revisiones regulares por parte de un especialista de la vision
(oftalmdélogo).

Los corticoesteroides pueden producir una amplia variedad de efectos
secundarios, tanto a corto como a largo plazo. Los riesgos de estos
efectos secundarios se incrementan cuando se necesitan altas dosis de
corticoesteroides y cuando se utilizan durante un largo periodo de
tiempo. Los principales efectos secundarios incluyen: Cambios en el
aspecto fisico (por ejemplo, aumento de peso, inflamacién de las
mejillas, excesivo crecimiento del vello corporal, cambios en la piel con
estrias, purpura, acné y mayor facilidad para la aparicién de
hematomas). El aumento de peso puede controlarse mediante una
dieta baja encalorias y sal y mediante el ejercicio. Aumento del riesgo
de infecciones, en particular, tuberculosis y varicela. Un nino que tome
corticoesteroides y que se haya visto expuesto a la varicela debe acudir
a un médico lo antes posible. Puede conseguirse una proteccion
inmediata frente a la varicela administrando anticuerpos ya formados
(inmunizacidén pasiva). Problemas estomacales como dispepsia
(indigestién) o ardor de estdmago. Este problema puede requerir
medicamentos para evitar la formacién de Ulceras. Inhibicion del
crecimiento Los efectos secundarios menos frecuentes incluyen:
Hipertensidon Debilidad muscular (los ninos pueden tener dificultad para
subir escaleras o levantarse de la silla). Alteraciones en el metabolismo
de la glucosa, en particular si hay una predisposicién genética a la
diabetes. Cambios en el estado de animo, incluida la depresion y los
cambios de humor. Problemas oculares como opacidad del cristalino (la
lente de los ojos) conocido como cataratas y el glaucoma. Reduccion de
la masa de los huesos (osteoporosis). Este efecto secundario puede
reducirse mediante el ejercicio, comiendo alimentos ricos en calcio y
tomando aportes adicionales de calcio y vitamina D. Estas medidas
preventivas deben iniciarse tan pronto como se indiquen dosis altas de
corticoesteroides. Es importante tener en cuenta que la mayoria de los
efectos secundarios de los corticoesteroides son reversibles y que
desapareceran cuando la dosis se reduzca o se interrumpa su
administracién.

Los FAME (biolégicos y no bioldgicos) también tienen efectos
secundarios que pueden llegar a ser graves.
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2.6 ¢Cuanto tiempo deberia durar el tratamiento?

El tratamiento debe durar mientras la enfermedad persista. En general,
se acepta que, para la mayoria de los ninos con LES es muy dificil dejar
de tomar completamente los corticoesteroides. Incluso un tratamiento
de mantenimiento a largo plazo con una dosis muy baja de
corticoesteroides puede minimizar la tendencia de aparicién de los
brotes y mantener la enfermedad bajo control. Para muchos pacientes,
esto puede ser la mejor solucién para evitar el riesgo de un brote. Estas
dosis bajas de corticoesteroides tienen muy pocos efectos secundarios,
y habitualmente, son leves.

2.7 ¢Existe algun tratamiento no convencional o
complementario?

Existen muchos tratamientos complementarios y alternativos
disponibles y esto puede confundir a los pacientes y sus familiares.
Piense con atencidn los riesgos y beneficios de probar estos
tratamientos, puesto que el beneficio demostrado es escaso y pueden
ser costosos, tanto en términos de tiempo, carga para el nifo y dinero.
Si desea considerar tratamientos complementarios y alternativos,
comente estas opciones con su reumatélogo pediatrico. Algunas
estrategias pueden interaccionar con los medicamentos
convencionales. La mayoria de los médicos no se opondran, siempre y
cuando se siga el consejo médico. Es muy importante que no deje de
tomar los medicamentos que le han recetado. Cuando se necesitan
medicamentos para mantener la enfermedad bajo control, puede ser
muy peligroso dejar de tomarlos si la enfermedad sigue activa.
Comente con el médico de su hijo las preocupaciones que pueda tener
acerca de los medicamentos.

2.8 éQué tipo de revisiones periodicas son necesarias?

Es importante realizar visitas médicas frecuentes porque en el LES
pueden producirse muchos trastornos que pueden evitarse o tratarse
con mayor facilidad si se detectan tempranamente. Por lo general, los
nifos con LES necesitan acudir a la consulta de un reumatdlogo al
menos cada 3 meses. Si es necesario, puede buscarse la consulta con
otros especialistas: dermatdlogos pediatricos (cuidado de la piel),
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hematélogos pediatricos (enfermedades sanguineas) o nefrélogos
pediatricos (enfermedades de los rinones). Los trabajadores sociales,
psicélogos, nutricionistas y otros profesionales sanitarios también estan
involucrados en la atencién de los ninos con LES.

Los nifios con LES deben someterse a revisiones regulares de la tensién
arterial, analisis de orina, hemogramas completos, analisis del azlcar
en sangre, analisis de coagulacién y exploraciones sobre los niveles de
complemento y de anticuerpos anti-ADN nativo. También es necesario
realizar analisis periddicos de sangre durante el transcurso del
tratamiento con farmacos inmunodepresores para asegurarse de que
los niveles de células sanguineas que produce la médula ésea no caen a
niveles demasiado bajos.

2.9 ¢Cuanto tiempo durara la enfermedad?

Tal y como se ha mencionado anteriormente, no existe una cura para el
LES. Los signos y sintomas del LES pueden ser minimos o incluso
ausentes si los medicamentos se toman de forma regular tal y como el
reumatdlogo pediatrico ha recetado. Entre otros factores, si no se
toman los medicamentos de forma regular, las infecciones, el estrés y
la luz solar pueden dar lugar al empeoramiento del LES. Este
empeoramiento también se conoce como «brote de lupus». Suele ser
dificil predecir cual sera la evoluciéon de la enfermedad.

2.10 éCual es la evolucion a largo plazo (el prondstico) de la
enfermedad?

El desenlace del LES mejora de forma notable cuando se alcanza el
control temprano y prolongado de la enfermedad con el uso de la
hidroxicloroquina, los corticoesteroides y los FAME. Muchos pacientes
con inicio en la infancia del LES tendran una muy buena evolucion. Sin
embargo, la enfermedad puede ser grave y potencialmente mortal y
puede permanecer activa durante la adolescencia y la edad adulta.

El prondstico del LES en la infancia depende del grado de afectacién de
los 6rganos internos. Los nifos con enfermedad importante de los
rinones o del sistema nervioso central necesitan un tratamiento mas
agresivo. Por otro lado, la erupcién cutanea leve y la artritis pueden
controlarse con facilidad. Sin embargo, el prondstico para un nifio en
concreto es impredecible.
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2.11 ¢Es posible recuperarse completamente?

Si la enfermedad se diagnostica pronto y se trata de forma adecuada y
en sus primeras fases, suele resolverse y entrar en remisién (ausencia
de todos los signos y sintomas de LES). Sin embargo, tal y como se ha
mencionado, el LES es una enfermedad crdnica impredecible y los nifios
diagnosticados con esta enfermedad suelen permanecer en tratamiento
médico con medicamentos de forma continuada. Con frecuencia, un
especialista en adultos debe seguir el LES cuando el paciente llegue a la
edad adulta.
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