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RESUMEN

Introduccidn: el lupus eritematoso sistémico es una enfermedad autoinmune de caracter crénico
presente con mayor frecuencia en féminas. El lupus pedidtrico, tiene una presentacion y evolucién clinica
similar a la que manifiestan los adultos, aunque con particularidades importantes.

Objetivo: describir el comportamiento del lupus eritematoso sistémico en pacientes pediatricos.
Métodos: estudio observacional, descriptivo, transversal, desarrollado en la consulta externa del servicio
de reumatologia del Hospital Pedidtrico "Juan Manuel Marquez", en el periodo enero-diciembre de
2023. La muestra quedd constituida por 65 sujetos. Dentro del analisis estadistico se utilizaron como
medidas de resumenes las frecuencias absolutas y relativas.

Resultados: la edad promedio fue de 17,1 ainos. Predomind el sexo femenino (55,9 %). La manifestacion
dermatoldgica mas frecuente fue el rash malar (23,5 %; IC: 14,7-33,8). La afectacidn articular prevalecid
enel 38,2 % (IC: 27,9-5), la serositis en el 23,5 % (IC: 13,2-35,3), la proteinuria en el 14,7 % (I1C: 7,4-23,5).
En el 17,6 % se evidencié alguna manifestacion neuroldgica secundaria. Las complicaciones mas
frecuentes fueron el sindrome de Cushing (88,2 %; I1C: 85,4-90,1), las infecciones (69,1 %; IC: 66,7-71,2)
y los trastornos neuropsiquiatricos (10,2 %; IC: 9,4-12,2).

Conclusiones: el lupus eritematoso sistémico es una enfermedad con un alto coste para la salud del
paciente. Los resultados de este estudio fueron similares a otras publicaciones.

Palabras Clave: Adolescente; Lupus eritematoso sistémico; Nifio; Prevalencia.

ABSTRACT

Introduction: Systemic lupus erythematosus is a chronic autoimmune disease that most frequently
occurs in women. Pediatric lupus has a presentation and clinical evolution similar to that seen in adults,
although with important particularities.

Objective: To describe the behavior of systemic lupus erythematosus in pediatric patients.

Methods: A descriptive, cross-sectional observational study, was developed in the outpatient clinic of
the rheumatology service of the "Juan Manuel Marquez" Pediatric Hospital in the period January-
December 2023. The sample consisted of 65 subjects. Within the statistical analysis, absolute and
relative frequencies were used as summary measures.

Results: The average age was 17.1 years. The female sex predominated (55.9 %). The most frequent
dermatological manifestation was malar rash (23.5 %; Cl: 14.7-33.8). Joint involvement prevailed in 38.2
% (Cl: 27.9-5), serositis in 23.5 % (Cl: 13.2-35.3), and proteinuria in 14.7 % (Cl: 7.4-23.5). Some secondary
neurological manifestation was evident in 17.6 % of cases. The most frequent complications were
Cushing's syndrome (88.2 %; Cl: 85.4-90.1), infections (69.1 %; Cl: 66.7-71.2) and neuropsychiatric
disorders (10.2 %; Cl: 9.4-12.2).

Conclusions: Systemic lupus erythematosus is a disease with a high cost for the patient's health. The
results of this study were similar to those shown in other publications.

Keywords: teenager; systemic lupus erythematosus; child; prevalence.
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INTRODUCCION

Las enfermedades de naturaleza autoinmune, son enfermedades crénicas que incluyen diversas
entidades, con la particularidad comun de estar mediadas por el sistema inmune. Habitualmente estas
enfermedades se relacionan directamente con la edad adulta, pero estos es un mito, dedo que el debut
puede ser en etapas tempranas de la edad pediatrica.*?

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad de naturaleza autoinmune de caracter crénico
gue se presenta con mayor frecuencia en mujeres. Las primeras manifestaciones aparecen por lo general
durante la etapa reproductiva. Producto a que esta enfermedad se caracteriza por la presencia de auto
anticuerpos y por el depdsito de complejos antigeno anticuerpo en algunos tejidos, la cuantificacion de
anticuerpos auto reactivos, es uno de los criterios para el diagndstico.®*

El lupus puede aparecer en nifios, convirtiéndolo en una presentacion menos comun. En esta poblacion
la enfermedad se puede presentar de una forma mds aguda y agresiva que en los adultos y con
variaciones en la incidencia, manifestaciones clinicas y prondstico. Tienen una mayor frecuencia de
manifestaciones graves renales y neuropsiquiatricas. El manejo clinico de estos pacientes puede hacerse
complicado y se requieren medidas especificas, diferentes a las de los adultos.®

Estos pacientes pueden cursar con la enfermedad por un periodo mas largo que aquellos que la
adquieren en la vida adulta. El LES en nifios constituye un 20 % de todos los pacientes con LES. Los datos
pediatricos sugieren que la incidencia de aparicion del LES antes de los 19 afios es de 6 a 18, casos por
cada 100 000 individuos.®

No se dispone de criterios diagndsticos especificamente disefiados para la poblacion pediatrica,
empledndose por tanto los criterios utilizados en adultos. El diagndstico puede ser dificil, sobre todo al
comienzo de la enfermedad, cuando pueden predominar manifestaciones inespecificas. Es necesario
una elevada sospecha diagnoéstica y un amplio diagndstico diferencial.”)

La posible gravedad de la enfermedad hace que el uso de tratamientos inmunosupresores y dosis
elevadas de glucocorticoides sea mas frecuente en la edad pediatrica. El tratamiento tiene como objetivo
conseguir la remision clinica, prevenir el dafio y las complicaciones en el tiempo y disminuir la
morbimortalidad.(®?
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El objetivo de esta investigacidn es describir el comportamiento del lupus eritematoso sistémico en
pacientes pedidtricos en la consulta externa del servicio de reumatologia del Hospital Pediatrico "Juan
Manuel Marquez", en el periodo de enero a diciembre de 2023.

METODOS

Se realizé un estudio observacional, transversal, desarrollado en la consulta externa del servicio de
reumatologia del Hospital Pediatrico "Juan Manuel Marquez", en el periodo de enero a diciembre de
2023.

Criterios de seleccion: Edad menor a 18 afios, diagndstico de lupus eritematoso sistémico, historia clinica
con todos los datos recogidos, aceptacion de los padres o tutor a participar en la investigacidon y
continuar la atencidon en el centro hospitalario.

El universo estuvo conformado por 76 pacientes. Para calcular el tamano de la muestra, se utilizé la
herramienta propuesta por QuestionPro.® Con un nivel error muestral deseado de 5 % y nivel de
confianza del 95 % se calculé una muestra necesaria de 65 sujetos. Tras realizar muestreo aleatorio
simple, la muestra de estudio quedd conformada por 68 sujetos.

Se analizaron las variables: edad, edad de diagndstico del LES, sexo (masculino, femenino),
manifestaciones dermatoldgicas (foto sensibilidad, rash malar, lupus cutdaneo crénico, ulceras orales,
alopecia), afectacion articular (presente, ausente), serositis (presente, ausente), manifestaciones renales
(proteinuria, nefritis), manifestaciones neuroldgicas (manifestaciones neuroldgicas centrales,
manifestaciones neuropsiquidtricas), manifestaciones hematolégicas (anemia hemolitica, leucopenia,
trombocitopenia), positividad de marcadores inmunolégicos (ANA, anti DNA, Anti Smith, Anti
Fosfolipidico, complemento Bajo, Coombs Directo), patron tomografico pulmonar (reticular, vidrio
deslustrado, quistico, nodular, condensacion inflamatorio), complicaciones (infecciones, Sindrome de
Cushing, Sindrome de Anticuerpos Antifosfolipidico, epilepsia Secundaria, trastorno neuropsiquiatrico,
taponamiento cardiaco, pancreatitis, insuficiencia medular, necrosis aséptica cabeza del fémur
insuficiencia renal, infarto cerebral),

La informacion se obtuvo mediante entrevista y analisis de las historias clinicas. La informacién recogida
guedo plasmada en una base de datos electrénica en Microsoft Excel 2010. Dentro del andlisis
estadistico se utilizaron como medidas de resimenes las frecuencias absolutas y relativas. Fue verificado
para cada variable registrada, que no existieran valores extremos, inconsistentes o perdidos. Los analisis
se realizaron con el uso de la version 23.0 de IBM SPSS Statistics.

Se respetd el principio a la confidencialidad de la informacién. Los padres o tutore legales firmaron
previamente el documento de consentimiento informado. Se respetaron los aspectos de la declaracién
de Helsinki®. Fue aprobada la investigacién por el Consejo Cientifico y el Comité de Etica de las
investigaciones.
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RESULTADOS

En la tabla 1 se muestra que la edad promedio de la poblacién estudiada fue de 17,1 afios. La edad de
los pacientes de estudio estuvo en el rango de 10 a 18 afnos. El promedio de edad del momento de
diagnéstico de la enfermedad estuvo en los 13,6 anos. En la muestra estudiada predominé el sexo
femenino (55,9 %).

Dentro de las manifestaciones dermatolégicas predomind el rash malar (23,5 %; I1C: 14,7-33,8), seguido
de las Ulceras orales y de la alopecia, ambas con igual frecuencia (14,7 %; IC: 7,4-23,5).

Tabla 1. Prevalencia de manifestaciones dermatologicas

Manifestaciones n* Prevalencia Intervalo de confianza
dermatologicas {90 Limite Limite

inferior superior
Fotosensibilidad 8 11,8 4,4 20,6
Rash malar 16 23,5 14,7 33,8
Lupus cutdneo 4 5,9 1,5 11,8

crénico

Ulceras orales 10 14,7 7.4 23,5
Alopecia 10 14,7 7.4 23,5

*Un mismo paciente pudo cumplir con mas de una manifestacién clinica.

La afectacion articular estuvo presente en el 38,2 % (1C:27,9-5), mientras que la presencia de serositis
prevalecié en el 23,5 % (IC:13,2-35,3).

En la tabla 2 se constatd proteinuria en el 14,7 % (IC: 7,4-23,5). En el 17,6 % se evidencié alguna
manifestacion neurolégica secundaria a la enfermedad. La trombocitopenia fue la manifestacion
hematoldgica mas frecuente (14,7 %; 1C:5,9-23,5).
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Tabla 2. Prevalencia de manifestaciones renales, neurolégicas v hematolégicas

Manifestaciones n* Prevalencia Intervalo de confianza (95 %)
(%) Limite Limite
inferior superior

Manifestaciones renales

Proteinuria 10 14,7 7.4 23,5

Mefritis 6 8,8 2.9 16,2
Manifestaciones neuroldgicas

Manifestaciones 12 17,6 8,8 27,9

neuroldgicas

centrales

Manifestaciones & 8.8 2,9 16,2

neuropsiquidtricas

Manifestaciones hematolégicas

Anemia hemolitica 3 g,8 2,9 16,2
Leucopenia 8 11,8 4.4 20,6
Trombaocitopenia 10 14,7 5,9 23,5

*Un mismo paciente pudo cumplir con mas de una manifestacion clinica.

En la tabla 3 se evidencia que prevalecieron los pacientes con Anti Smith positivo (54,4 %; IC: 42,6-66,2),
complemento bajo (50 %; IC: 38,2-61,8) y ANA positivo (44,1 %; IC: 32,4-55,9).

Tabla 3. Prevalencia de marcadores inmunolégicos

Manifestaciones n Prevalencia Intervalo de confianza
Dermatoldgicas (%) Limite Limite
inferior superior

AMA 30 441 32,4 55,9
Anti DNA 26 38,2 27,9 20
Anti Smith 37 54,4 42,6 66,2
Anti Fosfolipidico i8 26,5 16,2 36,8
Complemento 34 50 38,2 61,8
bajo

Commbs directo 23 33,8 22,1 44,1

*Un mismo paciente pudo cumplir con mas de un criterio inmunoldgico.
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El 62 % (IC: 60,9-63,5) de los sujetos tuvieron un patrén tomografico pulmonar normal. El 12,6 % (IC:
10,6-14,5) presentd un patrén de condensacién inflamatorio, seguido por el 10,4 % (IC: 9,1-13,2) con

patrén reticular, y 8,5 % (IC: 6,4-9,9) de vidrio deslustrado.

En la tabla 4 se muestra que las complicaciones mas frecuentes fueron el Sindrome de Cushing (88,2 %;
IC: 85,4-90,1), las infecciones (69,1 %; IC: 66,7-71,2) y los trastornos neuropsiquidtricos (10,2 %; IC: 9,4-

12,2).

QOB

BY

Complicaciones

Infecciones

Sindrome de
Cushing

Sindrome de
anticuerpos
antifosfolipidico

Epilepsia
secundaria

Trastorno
neurcpsiquiatrico

Taponamiento
cardiaco

Pancreatitis

Insuficiencia
medular

Mecrosis aséptica
cabeza del fémur

Infarto cerebral

Insuficiencia renal

*Un mismo paciente puede tener mas de una complicacion.

Tabla 4. Prevalencia de complicaciones

n:t

47
&0

&
4

Prevalencia

(%)

69,1
as,2

6.0

7.3

10,2

4,4

2.9
1,4

1,4

8,8
6,6
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Intervalo de confianza

Limite
inferior

66,7
85,4

5,1

6,1

2.4

2,6

0,7
0.1

0.1

6,2
5,1

Limite
superior
71,2
90,1

74

8,5

12,2

6,3

3,5
2,2

2,2

9,6
7,4
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DISCUSION

El LES es una enfermedad autoinmune, de evolucion crénica, con una base genética y poco frecuente en
nifos. Puede afectar multiples érganos, aparatos y sistemas, como hematopoyético, sistema nervioso
central, renal, cardiovascular, siendo una causa de letalidad importante. Su presentacidn clinica,
evolucién y prondstico son variables y la progresién puede ser de forma lenta o deletérea. Su
reconocimiento, tratamiento adecuado y precoz mejoran el prondstico de esta enfermedad
multisistémica. Al analizar los datos demograficos se observa que predominan las féminas sobre los
sujetos del sexo masculino. Tal como lo muestran diferentes estudios la relacion mujer/hombre (M/H)
es menor a la descrita en adultos. En un estudio pediatrico italiano se muestra que a medida que
aumenta la edad de diagndstico de los pacientes, aumenta la relacion M/H: en pacientes post puberales
la relacion es 6,3/1 y en los pacientes prepuberales esta disminuye a 1,2/1, similar a lo encontrado en
nuestra casuistica.(1%1213)

Caggiani y otros,**) describe que la edad promedio en su estudio fue de 11 afios, con un rango de 3 a 15
anos. En cambio en la investigacion que se presenta la edad promedio de la poblacién estudiada fue de
17,1 afos. En cuanto al tiempo transcurrido entre el inicio de los sintomas y el diagndstico de la
enfermedad, Claros y otros'*, reportan que el lapso entre el inicio de los sintomas y el diagndstico varia
de un mes a 3,3 afios con una media de 4 meses. Con respecto a las manifestaciones clinicas al debut del
cuadro, el rash malar, la artritis y la nefropatia fueron las manifestaciones mas frecuentes, lo que
coincide con un estudio realizado en poblacidn pediatrica que muestra compromiso musculoesquéletico
en un 75,9 %, mucocutaneo 65,5 % y renal 58,6 %. 16

Otro estudio, de los cuales 19 % era de inicio pediatrico y 81 % LES de inicio adulto, comparé las
manifestaciones clinicas entre ambos grupos. En los pacientes con LES juvenil las manifestaciones mas
frecuentes fueron: rash malar (78,9 %), Ulceras orales (45,5 %) y nefritis (50 %). En cambio en el grupo
de inicio adulto la artritis fue la mas prevalente (90 %). Ademas, este estudio mostré que los pacientes
con LES de inicio juvenil tenian una presentacién clinica mas agresiva que los adultos. La frecuencia de
manifestaciones clinicas descritas en el grupo pediatrico fue similar a la encontrada en nuestro estudio,
sin embargo, la artritis fue mds frecuente en nuestro grupo. Cabe destacar que a menor edad el
compromiso renal es mas frecuente, lo que se ha relacionado a un peor prondstico. )

Segun Pernia C y otros,*”) las manifestaciones clinicas iniciales mas frecuentes fueron fiebre y edema,
seguida de artralgias y cefaleas. En tercer lugar se presentaron lesiones en piel y palidez cutdnea mucosa.
Los sintomas menos frecuentes fueron lesiones en encias, lesiones oculares, adenopatia y uveitis. En el
estudio en cuestion la manifestacion dermatoldgica mas frecuente fue el rash malar con 23,5 %.

En relacién a los examenes de laboratorio, destaca en los estudios que la proteina C reactiva (PCR) no se
eleva en gran magnitud en los pacientes con LES, a diferencia de la velocidad de sedimentacion globular
(VSG) que se eleva en mayor proporcion. El aumento de VSG se asocia a la actividad del LES y una mayor
elevacién de la PCR debe hacer sospechar una infeccion sobre agregada. (1819
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Con respecto al laboratorio inmunolégico, Fonseca y otros, encontrd ANA positivo 100 %, Anti-DNAds
positivo 92,6 %, similar a lo descrito en el estudio que se expone. Sin embargo, el antiSm positivo solo
alcanzé el 16 %, a diferencia de este estudio que mostré un 68 % (15/22).116)

Segun Valenzuela P y otros,*") entre las complicaciones mas comunes se destacaron: infecciosas en 6
pacientes, neuroldgicas en 4 pacientes (2 con sindrome convulsivo y 2 con accidente cerebrovascular) y
renales en 3, donde 2 de ellos requirieron terapia de reemplazo renal. Coincide en parte con esta
investigacion en la cual entre las complicaciones mas frecuentes se encuentran las infecciones. Segun el
estudio de Caggiani y otros, las manifestaciones respiratorias se observan en 10-30 % de los casos. El
compromiso pleural es el mas frecuente con las caracteristicas de un derrame srofibrinoso o
serohemorragico. También en esta serie, en que las alteraciones pleuropulmonares se observaron en el
2 %, el derrame pleural fue el hallazgo mas frecuente. La hemorragia pulmonar, complicacién rara (6 %)
y grave puede llevar rdpidamente a la muerte. Esta se observé en 1 caso de esta serie, falleciendo el
paciente dentro de la primera semana del inicio de su enfermedad.*

Segun Coronado Alvarado y otros,?® un factor que se ha asociado de manera indirecta con la mortalidad
en pacientes con LES es la serositis. El derrame pleural se presenta hasta en la mitad de los pacientes y
se debe a la enfermedad misma o a complicaciones como insuficiencia renal, insuficiencia cardiaca o
infecciones, las cuales pueden conducir a la muerte por lo que se requiere un juicio clinico meticuloso
para identificarlas.

Segun Gaibor Mestanza y otros, las complicaciones mas frecuentes en el paciente pediatrico con LES
son:(2)

¢ Sistema Musculoesquelético: osteoporosis, artrosis, necrosis avascular de la cabeza femoral y
fracturas vertebrales por aplastamiento.

e Sistema Cardiovascular: pericarditis, taponamiento cardiaco, miocarditis.

e Sistema Respiratorio: derrame pleural, hemorragia alveolar, hipertensiéon pulmonar.
e Sistema Renal: nefritis lUpica.

e Sistema Neuroldgico: psicosis, convulsiones, enfermedad cerebrovascular.

e Sistema Hematoldgico: hemolisis, trombocitopenia y leucopenia severa.

e Sindrome Antifosfolipidico.

e Infecciones.

Los resultados de esta investigacidn denotaron que las infecciones fueron la complicacién mas frecuente
en la muestra estudiada, seguida por el Sindrome de Cushing. Se constataron otras complicaciones como
el caso de la pancreatitis IUpica, con una baja incidencia.’? Ademas se reportaron varios casos clinicos

Pagina 9

Este es un articulo en Acceso Abierto distribuido segun los términos de la Licencia Creative Commons

Atribucion—No Comercial 4.0 que permite el uso, distribucion y reproduccién no comerciales y sir
BY _NC restricciones en cualquier medio, siempre que sea debidamente citada la fuente primaria de publicacién.



https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es
https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es

Arch Hosp Univ "Gen Calixto Garcia” ISSN 2707-9120

en los cuales el taponamiento cardiaco constituyé la forma de presentacion inicial de la
enfermedad.(?3?4

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad con un alto coste para la salud del paciente. Los
resultados de este estudio fueron similares a otras publicaciones. Predomind el sexo femenino. La
manifestacion dermatolégica mas frecuente fue el rash malar. La trombocitopenia fue la manifestacion
hematoldgica més frecuente. Las complicaciones mas frecuentes fueron las infecciones y el Sindrome de
Cushing.
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