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Resoluciéon del caso presentado en el nimero anterior

Lupus eritematoso sistémico
Systemic lupus erythematosus
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Nifa asiatica de 12 afios, que consulté por
un enrojecimiento progresivo y asintomatico
de las manos de dos anos de evolucidn,
junto con la reciente aparicién de papulas
eritematoedematosas malares no fotosensibles
y placas anulares eritematodescamativas en
ambos muslos, cuadro cutaneo morfolégicamente
compatible con lupus eritematoso subagudo. En
la exploracioén fisica, ademas, presentaba edemas
con févea en ambos pies y un evidente fenémeno
de Raynaud.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS Y
EVOLUCION

La analitica elemental mostré un marcado
descenso de los niveles séricos de albimina y una
moderada plaquetopenia. El sedimento de orina
evidencio6 frecuentes cilindros hialinogranulosos
y, en la orina de 24 horas, se hall6 proteinuria en
rango nefrético. El consumo de complemento, la
positividad de los estudios de autoinmunidad
(ANA, anti-DNA nativo, anti-Sm, anti-SSA /Ro)
y los hallazgos de la biopsia cutdnea, que mostré
una dermatitis de interfase junto con un infiltrado
linfocitario perifolicular y abundante mucina
en la dermis reticular, permitieron confirmar el
diagnostico de lupus eritematoso sistémico (LES).

Se inici6 tratamiento intravenoso con
metilprednisolona en bolos (1 g/24 h) durante
3 dias, seguido de prednisona (1,5 mg/kg/dia)
y micofenolato mofetilo (500 mg/12 h) por via
oral, con importante mejoria clinica y analitica
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tras un mes de seguimiento. La biopsia renal
mostrd datos de glomerulonefritis membranosa,
compatible con nefropatia ltipica clase V.

COMENTARIO

El LES es la forma mas frecuente de lupus
eritematoso en la poblacién pediatrica (LESp).
Supone un 10-20% del total de diagndsticos
de LES y afecta principalmente a individuos
de raza hispana y afroamericana.! Hiraki y
colaboradores, en un gran estudio realizado en
poblaciones desfavorecidas, encontraron una
prevalencia global media de LESp cercana a 10
por cada 100000 nifios, con cifras maximas en
la poblacién asiatica y la afroamericana (23,79 y
14,08 por cada 100000 nifios, respectivamente).?
Suele comenzar entre los 13 y los 16 afios de edad
y es raro antes de la pubertad y practicamente
excepcional en menores de 5 afios.’? En esta
situacién, es recomendable descartar una
alteracién genética subyacente, ya sea familiar,
sindrémica o monogénica, como ocurre en
las condiciones lupus-like por mutaciones en
las primeras fracciones del complemento.' La
preponderancia femenina es sustancialmente
inferior a la del LES del adulto (LESa), sobre todo
en nifios preptiberes.*

Clinicamente, el LESp se diferencia de su
contrapartida en adultos por tener un inicio
mdés abrupto con implicacién sistémica grave
de forma precoz, que con frecuencia antecede
a la aparicién de las manifestaciones cutaneas.
La afectacion renal (67-82% en LESp vs. 33-53%
en LESa), hematolégica (10-76% en LESp vs.
3-13% en LESa) y neuropsiquidatrica (15-95% en
LESp vs. 33-60% en LESa) son significativamente
mas comunes en nifios y, a diferencia de lo que
ocurre en el LESa, suelen constituir las formas
clinicas de debut de la enfermedad y condicionar
un peor prondstico a largo plazo.! Cualquier
expresion dermatolégica de lupus eritematoso
es posible en nifios con LESp. No obstante, la
afectacién cutdnea aislada resulta excepcional y,
por tanto, debemos considerarla un signo visible
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de organicidad subyacente, al menos, hasta que se
demuestre lo contrario.'® Predominan las formas
agudas (eritema generalizado), subagudas y la
perniosis ldpica, frecuentemente acompanadas
de sintomas generales, como fiebre.* Las artralgias
y la afectaciéon mucosa son menos frecuentes,
asi como las variantes de lupus cutdneo crénico,
excepcionales en nifios, pero con mds riesgo de
evolucién a LES cuando estan presentes (25%
en ninos vs. 5-10% en adultos).*® De forma
similar al caso que presentamos, es caracteristico
encontrar cuadros clinicamente muy polimorfos
con solapamiento de diferentes formas de lupus
cutaneo en el mismo paciente (Figuras 1-3).
Diversos autores han demostrado que los nifios
con LESp tienen una mayor reactividad serolégica

FiGura 1. Placas eritematosas, violdceas y ligeramente
descamativas con tendencia a confluir formando lesiones
policiclicas (flecha negra) y anillos concéntricos (flecha roja)
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FiGura 2. Detalle clinico de las lesiones cutineas a nivel
malar: papulas eritematoedematosas con ligera atrofia
central y coloracion amarillento-verdosa (“en jalea de
manzana”)

que los adultos con LESa, y se encuentra con
mas frecuencia un resultado positivo en los
tests de autoinmunidad y un mayor nimero de
autoanticuerpos.'? De forma significativa, se ha
descrito una mayor expresion de anti-DNA de
doble cadena (60,7% en LESp vs. 24,9% en LESa),
antihistonas (39,3% en LESp vs. 25,8% en LESa)
y antirribosomal P (25% en LESp vs. 11,3% en
LESa).! La correlacién clinico-serolégica también
podria presentar ciertas peculiaridades. Hoffman
y colaboradores* determinaron que la negatividad
de antirribosomal P y la positividad de anti-DNA
de doble cadena se asociaban significativamente,
tanto de forma aislada como en combinacién, con
un mayor riesgo de nefropatia, hallazgos que no
han sido constatados en LESa.

La actividad del LES, segtin los tests validados
para ambas poblaciones, es significativamente
superior en el LESp, tanto al comienzo de la
enfermedad como a largo plazo, sobre todo en
relacién con la afectacién renal y neurolégica.
Este aumento de actividad deriva en agresivos
tratamientos para controlar la enfermedad, de
forma que los nifios con LESp reciben mas dosis
de corticoides sistémicos e inmunosupresores y
durante mads tiempo que los pacientes adultos.”?
Las remisiones prolongadas en el LESp son raras
y se encuentra mas frecuencia de dafio organico
irreversible, especialmente a nivel renal, musculo-
esquelético, ocular y pulmonar.!

A diferencia de otras enfermedades
reumatolégicas, como la dermatomiositis o
la artritis juvenil, el LESp es considerado en
esencia el equivalente infantil del LESa. Sin
embargo, existen importantes diferencias
demograficas, clinico-seroldgicas y, sobre todo,
en relacion con el pronéstico que deben tenerse

Ficura 3. Eritema macular violdceo dispuesto de forma
bilateral y simétrica sobre el dorso de los dedos, que respeta
las articulaciones interfalangicas (flecha roja). En la region
dorsal de ambas manos, se aprecian placas eritematosas de
morfologia anular (flecha negra)
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en cuenta. Un estrecho seguimiento y un abordaje
multidisciplinar para minimizar la morbilidad
derivada de los tratamientos son dos aspectos
fundamentales en el cuidado a largo plazo de
estos pacientes.H
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Presentacion del nuevo caso clinico

En el préximo ndmero se publicara el diagnéstico, manejo y tratamiento de este caso.

Presentaciéon del nuevo caso clinico

Nifio de 6 meses de edad, que consult6 al
servicio de Urgencias de nuestro hospital por
presentar dificultad respiratoria de 7 dias de
evolucién. Habia consultado en otro centro de
atencion, donde se le diagnostic6 neumonia
derecha y bronquiolitis. Se le indic6 puff de
salbutamol, corticoides y amoxicilina, a pesar de
lo cual no presenté mejoria.

Como antecedentes, fue un RNT/PAEG, con
Apgar vigoroso. Alimentacién a pecho y leche
maternizada, con progreso pondoestatural por
debajo de lo esperado para su edad. Present6
tres episodios de bronquiolitis tratados en forma
ambulatoria con -2 agonista y una neumonia
basal derecha a los 4 meses de edad. Sin
antecedentes familiares.

Al momento del examen fisico, el paciente
se encontraba en buen estado general, afebril,
taquipneico, taquicardico. En la auscultacion,
presentaba hipoventilacién basal derecha sin
ruidos agregados. El resto del examen fisico no
presentaba particularidades. El hemograma se
encontraba dentro de los parametros normales.

Se solicité radiografia de térax de frente, en
la que se evidencié una opacidad homogénea
en el campo inferior del pulmén derecho, sin
poder delimitar el hemidiafragma homolateral.
Se solicit6 ecografia.
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* Hernia diafragmatica.

® Quiste broncogénico.

* Quiste del segmento superior del higado.
e Eventracion diafragmatica.

® Secuestro broncopulmonar.

Ficura 1. Radiografia de torax de frente: opacidad de aspecto
homogéneo en el campo inferior del pulmon derecho
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