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Resumen

El lupus eritematoso sistémico pediétrico es una enfermedad autoinmunitaria crénica multisistémica con mani-
festaciones clinicas complejas. Presentacion clinica de caracter ciclico. Los sintomas iniciales son inespecificos.
Afecta a multiples 6rganos con sintomas especificos segtin su localizacién. Su manifestacion cutanea puede
presentarse junto con la manifestacion sistémica o no. Es el gran imitador que puede simular otras enfermeda-
des. La naturaleza heterogénea del lupus hace que sea un reto médico diagndstico. Debido a que no existe un
sintoma o hallazgo exclusivo para hacer el diagnéstico de la enfermedad, la American College of Rheumato-
logy ha establecido unos criterios para su evaluacion ante la sospecha de lupus. Su tratamiento depende de las
manifestaciones clinicas, de la presencia/ausencia de afectacion de drganos vitales y su abordaje debe ser
multidisciplinar. Su supervivencia ha mejorado en la tltima década gracias a su diagnéstico y tratamiento pre-
coz. Sin embargo, su prondstico contintia siendo grave. Presentamos el caso clinico de una nifia de diez afios,
diagnosticada de esta enfermedad.
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Abstract

Systemic lupus erythematosus. A case report with cutaneous
presentation

Pediatric Systemic lupus erythematosus is a multisystem chronic autoimmune disease with complex
clinical manifestations. The clinical presentation has a cyclic nature. The initial symptoms are nonspe-
cific. It affects multiple organs with specific symptoms depending on their location. Its skin manifesta-
tion may or may not occur with systemic manifestation. It is the great mimic that can simulate other
diseases. The heterogeneous nature of lupus makes it a diagnosis medical challenge. Since there is not
an only symptom or finding leading to the diagnosis of the disease, the American College of Rheuma-
tology has established some criteria for the evaluation of suspicion of lupus. Treatment depends on the
clinical manifestations, on the presence/absence of vital organs affectation and its approach must be
multidisciplinary. The survival has improved in the last decade due to its early diagnosis and treatment.
However, his prognosis continues to be serious. We present the clinical case of a 10 year old diagnosed
girl with this condition.

CASO CLINICO

Nina de diez anos, previamente sana, que inicia,
dos meses antes de su ingreso, lesiones en el cuero
cabelludo, posteriormente en la nariz, luego en la
cara y después en la boca. Es valorada por el der-
matologo, el odontologo y el otorrinolaringologo;
se realiza tratamiento por sospecha de impétigo.
No se observa mejoria; en las dos semanas si-

guientes, presenta lesiones eritematosas en los
dedos de las manos y se diagnostica de viriasis. Si-
gue sin presentar mejoria, se observan también
dichas lesiones en los dedos de ambos pies, aso-
ciando abdominalgias y vomitos ocasionales.
Siempre afebril, la madre refiere observar “caida
del cabello”, sin otros signos clinicos asociados. An-
tecedentes personales sin interés. Antecedentes
familiares: padre diagnosticado de colon irritable,
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sin casos reumatoldgicos niclinica similaraladela
nina; una prima hermana materna diagnosticada
hace un ano de purpura de Schonlein-Henoch.

Cuando ingresa en el hospital esta febril (38 °C),
con buen aspecto general. En la exploracion (Figs.
1 a 4)fisica se observa eritema malar derecho que
respeta el pliegue nasolabial; eritema y leve tume-
faccion en el area del lacrimal izquierdo. Lesiones
purpuricas en los pulpejos de las manos, en los
pies y en los talones. Presenta en la orofaringe af-
tas, estomatitis y enantema. No tiene adenopatias.
Las exploraciones osteoarticulary neurolégica, y la
auscultacién cardiopulmonar, fueron normales.

Estudios complementarios solicitados: en el hemo-
grama, Hb 10,6 g/dl, leucocitos 3500/l con férmu-
la normal, plaquetas 126 000/pl (un mes antes solo
destacar 4400 leucocitos/pl). Frotis sanguineo sin
alteraciones morfolégicas. Velocidad de sedimen-
tacion 44 mm/hora. Reactantes fase aguda: protei-
na Creactiva 0,18 mg/d|, procalcitonina 0,06 ng/ml.
Estudio de coagulacion, pruebas reumaticas y pro-
teinograma normales. Inmunoglobulinas con IgG

Figura 1. Hallazgos en la exploracion fisica: labios
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Figura 2. Hallazgos en la exploracion fisica: en la
orofaringe se observan aftas, estomatitis y enantema

1830 mg/dl e IgA 271 mg/dl. Complementos C3
23,7 mg/dly C4 4,2 mg/dl. Autoinmunidad: anti-
cuerpos antinucleares (ANA) + 1/1280, anti-SM po-
sitivo, anti-ADN fuertemente positivo. Sistematico
de orina 150-250 eritrocitos/campo. Serologias
bacteriana a Mycoplasma, parasitaria a toxoplas-
ma y virica a virus de Epstein-Barr, parvovirus B19,
adenovirus, echovirus y coxsakie negativas. Desta-
car unalgM a citomegalovirus positiva. Hemoculti-
vo y frotis faringeo, bucal, conjuntiva y puncién
purpura, negativos. Radiografia de térax y ecografia
abdominal, sin hallazgos patologicos.

Con la clinica y los datos complementarios referi-
dos, ante la sospecha de lupus eritematoso sisté-
mico (LES), se solicitan anticuerpos antifosfolipi-
dos (AAF), antiltpicos positivos y anticardiolipina
positiva (IgG, IgM), una ecocardiografia (funcién y
estructura cardiacas normales) y opinién dermato-
logica.

Al cumplir mas de cuatro de los criterios de la Aso-
ciacion Americana de Reumatologia, se confirma el
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Figura 3. Hallazgos en la exploracion fisica: lesiones
purpuricas en los pulpejos de las manos, los pies
y los talones

diagnostico de LES y se solicita la valoracion nefro-
l6gica y reumatoldgica. Se pauta tratamiento con
medidas generales, antipaludicos (hidroxicloroqui-
na) y corticoides (prednisona) orales, mantenién-
dose revisiones correspondientes en su seguimien-
to multidisciplinar.

DISCUSION

El LES pediatrico (LESp) es una enfermedad autoin-
munitaria cronica multisistémica compleja; mas
frecuente en el sexo femenino. Su diagndstico no es
comun antes de los diez afios de edad y la edad pro-
medio de presentacion es 12 anos. La evoluciony su
pronostico son variables; en la ultima década, el pro-
nostico ha mejorado, aunque las formas del LESp
son mas graves que las de la poblacién adulta’>.

Es una enfermedad de comienzo lento y su expre-
sion clinica es de caracter ciclico. Los sintomas ini-
ciales son inespecificos. Afecta a multiples 6rganos

Figura 4. Hallazgos en la exploracion fisica:
se observa eritema malar derecho que respeta
el pliegue nasolabial; eritema y leve tumefaccion
en el area del lacrimal izquierdo
E

-“"

con sintomas especificos segun su localizacion:
cutadneo-mucosos, articulares, hematolégicos, res-
piratorios, cardioldgicos, neuropsiquiatricos, rena-
les, digestivos y endocrinos. Es el gran imitador que
puede simular otras enfermedades*®. Entre sus
manifestaciones cabe destacar:

e Manifestaciones mucocutaneas (75-90%):
exantema malar (22-74%), fotosensibilidad
(16-50%), lupus discoide (5-19%), eritema pal-
mar y/o plantar, eritema generalizado, urtica-
ria, Ulceras orales (26-48%) y nasales, livedo re-
ticularis, purpura, alopecia (7-48%), paniculitis,
vasculitis (10-52%), fenémeno de Raynaud (20-
74%)°.

® Manifestaciones musculoesqueléticas: artral-
gias, artritis (>75%), rigidez articular matutina,
mialgias (20-30%), miositis (aumento de crea-
tinfosfocinasa). Complicaciones secundarias al
tratamiento (osteoporosis, fracturas, necrosis
avascular, retraso del crecimiento). La afecta-
cion articular es simétrica, dolorosa, migrato-
ria, no deformante, afecta a grandes y peque-
fas articulaciones.

® Manifestaciones renales: primera manifesta-
cion en el 60-80% y determina su prondstico’.
Las manifestaciones clinicas no se correlacio-
nan con los hallazgos histologicos, por ello, la
biopsia renal puede ser necesaria para estable-
cer un diagnostico preciso, valorar su pronosti-
co y decidir el tratamiento especifico. En 1982,
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la Organizacién Mundial de la Salud clasificé la
nefritis IUpica en seis categorias, basandose en
los hallazgos histologicos®. Clinicamente, pue-
de manifestarse desde alteraciones aisladas
del sistematico orina (microhematuria, cilin-
druria, proteinuria), hasta nefritis, nefrosis, in-
suficiencia renal e hipertension arterial (renal,
vasculitis, corticoides, arteriosclerosis).

e Manifestaciones pulmonares: presentes en el
5-77% de los pacientes. Primarias: alteracion
de la funcion respiratoria, pleuritis —=mas fre-
cuente—, neumonia, neumopatia intersticial,
neumotorax, hemorragia pulmonar, hiperten-
sion pulmonar; secundarias: infeccion, toxici-
dad por farmacos.

® Manifestaciones cardiacas: pericarditis (la mas
comun), miocarditis, enfermedad valvulary en-
fermedad coronaria (arteritis coronaria, ateros-
clerosis, hipercoagulabilidad).

® Manifestaciones hematoldgicas: hasta el 39% de-
sarrolla alteraciones hematolégicas. La trom-
bocitopenia autoinmunitaria es la manifesta-
cion inicial en el 15% de los casos pediatricos,
aunque puede preceder en varios anos a la apa-
ricion de LES. Entre el 20 y el 30% de los nifios
con purpura trombocitopénica idiopatica y
ANA positivos en suero desarrollaran posterior-
mente LES. En el 27-52% se observa leucopenia,
principalmente debido a la disminucion del
numero de linfocitos totales. La granulocitope-
nia también es comun. Anemia por enferme-
dad cronica o hemolitica autoinmune. Puede
presentarse como pancitopenia. Las alteracio-
nes en la coagulacion son hallazgos frecuentes.
En el 75% de los pacientes con LESp se detectan
AAF. Los pacientes pediatricos con LES y AAF, es-
pecificamente el anticoagulante Itpico, corren
riesgo de desarrollar fenémenos tromboembo-
licos. Se debe considerar la anticoagulacion de
por vida después del primer episodio tromboem-
bolico™.

® Manifestaciones neuropsiquiatricas: afecta-
cién del sistema nervioso central (SNC) en el
75-80% durante el primer ano tras el diagnds-
tico de LESp. Las manifestaciones varian desde
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una disfuncion del SNC con paralisis y convul-
siones, hasta sintomas mas leves o focales
como cefalea o pérdida de la memoria. La pre-
sencia de AAF se asocia a trombosis y accidente
cerebrovascular. Otras manifestaciones neu-
ropsiquiatricas: psicosis, trastornos emociona-
les, deterioro del rendimiento escolar, paralisis
de los nervios craneales, paralisis de los nervios
periféricos, sindrome de Guillain-Barré, enfer-
medad desmielizante, corea y ataxia cerebelar.

* Manifestaciones digestivas: hemorragia, ente-
ropatia pierde proteinas, pancreatitis, hepato-
megalia, esplenomegalia y abdominalgia.

® Manifestaciones endocrinas: hipotiroidismo,
hipertiroidismo y pubertad retrasada secunda-
ria al tratamiento.

La naturaleza heterogénea del lupus hace que su
diagnostico sea un reto médico. Debido a que no
existe un sintoma o hallazgo exclusivo para hacer
el diagndstico, la American College of Rheumatolo-
gy ha establecido criterios clinicos para su evalua-
cion ante la sospecha de lupus; elaborados inicial-
mente en 1982 y actualizados en 1997, combinan
11 criterios (clinicos y de laboratorio) y permiten
establecer el diagnostico de LES cuando cuatro o
mas criterios estan presentes®.

Su tratamiento y seguimiento es multidisciplinar,
dependiendo de las manifestaciones clinicas y de
la presencia o ausencia de afectacion de érganos
vitales. El objetivo del tratamiento es controlar los
sintomas y signos clinicos, como prevenir sus com-
plicaciones. No es solamente farmacoldgico (antiin-
flamatorios no esteroideos, antipaludicos, corticoi-
des, inmunosupresores, vitamina D, calcio), otras
medidas también son importantes, como la edu-
cacion sobre la enfermedad al paciente y su fami-
lia, la cumplimentacion del tratamiento, la protec-
cién solar, el tratamiento y prevencion de las

infecciones y de los factores de riesgo cardiovascu-
|ar1,4,10

La supervivencia ha mejorado en la ultima década
gracias a su diagnostico y tratamiento precoz. Sin
embargo, su pronostico continua siendo grave,
acentuandose si presenta afectacion renal, afecta-
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cion neurologica, hipertension arterial, edad pre-
coz al diagnostico, no cumplimentacion del trata-

miento y antecedentes raciales/étnicos?.
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