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RESUMEN

El Lupus Eritematoso es una enfermedad
inflamatoria, heterogénea, que puede presentarse en
pacientes en edad pediatrica. Se realiza el presente
estudio retrospectivo de los casos pediatricos con
diagnodstico de lupus eritematoso, que fueron evaluados
y controlados en la Consulta de Dermatologia Pediatrica
del Hospital Universitario entre Septiembre 1989 y
Septiembre 1994, haciendo énfasis en la presencia
de manifestaciones cutaneas. Se comparan los
resultados con la literatura nacional e internacional.

Palabras clave:
Infancia-Lupus Eritematoso-manifestaciones cutaneas-
nifos-.

ABSTRACT

Lupus erythematosus is an inflammatory and
heterogeneous disease that can affect pediatric patients.
The present work evaluates retrospectively, pediatric cases
of lupus erythematosus which have been seen at the
Pediatric Dermatology Unit at the University Hospital of
Caracas between September 1989-September 1994. The
presence of cutaneous manifestations is emphasized. A
comparison of the results to the national and international
literature is done.

Key Words:
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INTRODUCCION.

El lupus Eritematoso (LE) es una
enfermedad autoinmune cuyo espectro
va desde una forma cutanea relati-
vamente benigna a una enfermedad
severa sistémica potencialmente fatal'.
Esta afeccion se caracteriza por anor-
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malidades inmunolégicas humorales
y celulares que conducen a la
destruccion tisular a través del
depodsito de complejos inmunes y
autoanticuerposz.

Las manifestaciones cutaneas
son una de las caracteristicas
cardinales de LE y asumen una
variedad de apariencias clinicas. En
general se han descrito tres formas
clinicas principales: LE cutaneo
cronico que incluye el Lupus
Eritematoso Discoideo Crénico
(LEDC), y la Paniculitis Lupica (PL);
Lupus Eritematoso Cutaneo
Subagudo (LECS) el cual afecta
principalmente a la piel, pero puede
asociarse con anormalidades
seroldgicas y manifestaciones

sistémicas; y el Lupus Eritematoso
Sistémico (LES)?,

La presencia de lesiones
cutaneas se ha encontrado en un
90% de pacientes pediatricos con
LES y en un tercio de los casos es
la manifestacion inicial*. Las formas
netamente cutaneas son
infrecuentes  en la  poblacién
pediatrica. Menos del 2% de los
pacientes con LEDC desarrollan la
enfermedad antes de los 10 afios®.
En cuanto al LECS al igual que el
LEDC, es raro en pacientes menores
de 17 afios siendo una entidad
primaria-mente de la edad adulta
que ocasionalmente puede iniciarse
en la adolescencia®.

En Venezuela es poca Ila
literatura
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Lupus Eritematoso en este grupo
etario. Abadi encontré6 una
incidencia del 1.2% de LES entre
0 y 9 afos, de acuerdo a los datos
provenientes de las Unidades de
Reumatologia de todo el Pais’ y
en un estudio retrospectivo re-
alizado en el Hospital de Nifios en
1990, en ninos con LES, sefala
que las manifestaciones en piel
mostraron una gran variabilidad
en su forma de presentacion:
Ulceras, eritema nodoso, purpura y
vasculitis. No hubo mani-
festaciones de LEDC en 36 casos
encontrados y solo se practico
estudio  histopatolégico a 9
pacientes, siendo sugestivo de LE
en 7 casos. El rash malar se
presentd solo en el 148% y la
fotosensibilidad en 8.3% de los
casos®

En vista de los anteriormente
mencionado, se realiz6 el presente
estudio con la finalidad de evaluar
las manifestaciones cutaneas
presentes en pacientes en edad
pediatrica con LE y la
importancia del diagndstico y
seguimiento temprano en esta
enfermedad.

MATERIALES Y METODOS

Fueron revisadas las historias
clinicas de 33 pacientes con
edades comprendidas entre 0 y
15 afios, con diagnéstico de LE,
que acudieron a la consulta de
Dermatologia del Hospital
Universitario de Caracas durante
el lapso comprendido entre
Septiembre de 1989 y Septiembre
de 1994.

Se evaluaron los siguientes
parametros:

a) Edad

b) Sexo

c)Edad de inicio de la
enfermedad

d) Historia Familiar

e) Inicio cutaneo

f) Tipo clinico de LE

g) Criterios de LES

h) Estudio histopatolégico e In-
munofluorescencia Directa de las
lesiones

i) Tratamiento

Se analizaron los datos en

base a porcentajes.

RESULTADOS

Un total de 33 pacientes con
diagnéstico de LE fueron incluidos
en el estudio. El 76% fueron del
sexo fe-menino y 24% del
masculino. El Pro-medio general
de edad fue de 11.91 con un rango
entre 7 y 15 afios y una desviacion
estandar de 2.87,

Un total de 14 pacientes corre-
spondieron al grupo etario entre 0
y 12 afos, (42%) el cual conformd
el grupo | y 19 pacientes cuyas
edades estaban entre 13 y 15 afios
se les de-nomind grupo Il, el cual
represento el 58%.

De los pacientes
pertenecientes al grupo |, hubo 10
pacientes del sexo femenino (71.%)
y 4(28.5%) del masculino. Asi
mismo, el 79% fueron del sexo
femenino (15 casos) y 4 casos

(21%) del masculino, en el grupo
Il. (Tabla N° 11 ).

Con respecto a la edad de
inicio de la enfermedad el
promedio fue de 11.9 con un rango
de 5 hasta 15 afios. El 76% (25
pacientes) habian iniciado su
enfermedad en el rango entre 11y
15 afios, 7 pacientes (21%) en el
rango de 6 y 10 afios de edad y 1
solo caso (3%) a los 5 afios (Tabla

N° 2).

Hubo 2 casos solamente con
antecedentes familiares de
enfermedades del colageno
(3.03%).

El 64% tuvo seguimiento en
consulta externa. El 24.2 % se
controlé durante 1 afio; el 9.09%
durante 2 afios; el 6.06°/o durante
4 afos y el 15.1% durante 5 afios,

En relacion a la forma clinica de
LE tenemos que en el grupo 1 el
71.4% (10 pacientes) tenian
diagnéstico de LES, 14.2% de
LEDC (2 casos), 1 caso de LECS
(7.2%) y 1 (7.2%) de PL. En el
grupo Il el 79% (25 casos) eran
LES, 3 (15.7%) LEDC y 1 caso de
LECS (10.5%). (Tabla N° 3).

Tabla N° 1
Distribucion de Casos de acuerdo a Edad y Sexo
Sexo 0-12 afos Porcentaje 13-15 ainos Porcentaje
Femenino 10 71.5 15 79
Masculino 4 28.5 4 21
Total 1 14 100.0 19 100.0
Tabla N° 2
Distribucion de Casos de Acuerdo a la edad de Inicio de la
enfermedad
Edad(rango) Casos Porcentaje
0-5 afios 3
6-10 afos 21
1 1-15 afios 25 76
TOTAL 33 100.0
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De los casos de LES en ambos
grupos observamos que en 15
casos (60%) se presentd Rash
Malar, 44% (11 pacientes)
Fotosensibilidad y 17 (68%)
lesiones dermatoldgicas in-
especificas en alguin momento de
su enfermedad.

Solamente 6 (24%) tenian
estudie histopatoldgico especifico
de lupus eritematoso.

De los otros criterios clinicos de
LS la Nefropatia Lupica ocupé6 el
primer lugar con 21 pacientes
(84%), seguido de artritis (72%) 18
pacientes, serositis (7 casos) 28%
y 1 s6lo caso (4%) refirio
manifestaciones neurolégicas.
Estos datos se mantuvieron al
analizar los grupos por separado.
(Tabla N° 4).

La presencia de lesiones
cutaneas al inicio de la
enfermedad fue de 79% para el

casos tuvo alguna manifestacion
dermatolégica al inicio de la
enfermedad.

Del total de casos del grupo |
fueron evaluados por la consulta
de dermatologia un total de 9
casos (64.28%), requiriendo la
realizacion de estudio
histopatolégico 7 casos (50%) y de
IFD de piel 8 casos (57.1%). En el
grupo I, 10 casos (52.63%) fueron
evaluados por dermatologia, amer-
itando estudio histopatolégico 8
casos (42.1%) y 5 casos (26.31%)
la IFD de piel. ElI 57.1%
(pacientes) presentaron lesiones
cutaneas inespecificas en el grupo
'y 10 pacientes en el grupo II.

DISCUSION

El Lupus Eritematoso es una
enfermedad de mujeres adultas

grupo |y 63.1% para el grupo Il.  jsvenes, de alli que no es
Es decir, que mas del 50% de los infrecuente su obser-
Tabla N° 3
Distribuciéon de los casos de acuerdo a la forma Clinica de Lupus
Eritematoso
Tipo Grupo | Porcentaje | Grupo Il Porcentaje
LES 10 714 15 79
LEDC 2 14.2 3 15.7
LECS 1 7.2 1 10.5
PL 1 7.2 0 0
TOTAL 14 100.0 19 100.0

*LES: Lupus Eritematoso Sistémico; LEDC: Lupus Eritematoso Discoideo
Crénico. LECS: Lupus Eritematoso Cutaneo Subagudo; PL: Paniculitis Lupica
Grupo I: Edad 0-12 afios/ Grupo ii: Edad 1 3-15 afios.

Tabla N° 4

Criterios Clinicos de Lupus Eritematoso Sistémico segun la Asociacion
Americana de Reumatologia en los casos Analizados

Criterios de LES Grupo | Grupo
RASH MALAR 6 9
FOTOSENSIBILIDAD 4 7
NEFROPATIA 8 13
ARTRITIS 8 9
SEROSITIS 2 5
NEUROLOGICOS 0 1

*Grupo |; Edad 0-12 afios/ Grupo Il; Edad 13-15 afios.
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vacion en la adolescencia. Las
revisiones de LE en la infancia son
dificiles de evaluar porque se han
utilizado diferentes criterios con
relacion ala edad a la cual esta
comprendida la poblacién
pediatrica. No es comparable una
paciente femenina de 18 afios con
LES por ejemplo, y un nifio de 2
afios de edad con la enfermedad®.

Este hecho ha sido wuna
limitacion para determinar las
caracteristicas clinicas y

pronéstico del LE en nifios. Sin
embargo, se han extrapolado los
mismos criterios de la ARA para la
clasificacion y diagnédstico de la
enfermedad en la poblacién
pediatrica.

Un analisis estadistico reciente
de una clinica de Dermatologia
Pediatrica revel6 que de 1578
nifios, solo hubo 3 casos de LES,
1 caso de LEDC vy otro de
enfermedad mixta del coIé\geno10

En los pacientes estudiados
evidenciamos que la edad de
aparicién de la enfermedad estuvo
comprendida entre 5 y 15 afios,
respectivamente el mayor
porcentaje en pacientes may-ores
de 11 afios hasta los 15 afios
(76%) y solo el 24% a los 10 afios
o menos. En la literatura se
reporta una incidencia de 10 al
15% de LES en pacientes menores
de 15 afios. Con respecto al LEDC
se describe que solo 1.5% lo
desarrolla antes de los 10 afios®*°
y en PL y LECS no existe da-tos
reportados acerca de su incidencia
en la poblacion pediatrica®>*

En relacion al sexo observamos
que hubo predominio del femenino
sobre el masculino en ambos
grupos. Como es bien conocido
esta es una enfermedad que
afecta principalmente al sexo
femenino®.

Un analisis reciente, compard
un grupo de nifios con LES cuyo
inicio fue antes de los 11 afios con
otro grupo que se inicid entre los
11 y 18 afos de edad, es decir,
antes y después de la pubertad,
encontrandose que aquellos
pacientes con inicio de su enfer-
medad antes de la pubertad
tuvieron mayor compromiso a nivel
renal que



del sistema nervioso central y
hematolégico”. Es importante el
diagnodstico precoz y seguimiento
regular de estos casos, ya sea por
el dermatdélogo o el pediatra, en
vista de la alta morbilidad
observada en este grupo eta-
rio12,13

Solamente tuvimos un caso
con antecedentes familiares el
cual correspondié a uno de los
casos de LES cuya madre padecia
la misma enfermedad.

En nuestro estudio se dividid
la muestra en dos grupos
observando que tanto en el grupo
| como en el Il la forma clinica de
LE predominante fue el LES,
siendo raros los casos de LEDC,
LECS y PL.

Los reportes cerca de las
manifestaciones cutaneas del LE
son general-mente de LES y son
pocos los informes vy revisiones
sobre las otras formas clinicas. En
cuanto al LES se dice que un 55 a
70% de los casos presentan afec-
tacion dermatoiogica'*'®. En el
estudio observamos que el 79%
de los pacientes con 12 afios o
menos tuvieron alguna lesién
dermatolégica al inicio de su
enfermedad, mientras que solo el
63% de los mayores de 12 afos
tuvo afectacion cutanea al
comienzo de la enfermedad. En los
casos de LES el 44 al 68% tuvo
manifestaciones cutaneas.

En las formas cutaneas LEDC,
PL y LECS se ha mencionado que
son similares a las del adulto lo
que varia es la edad, pero se
desconoce la historia natural de la
enfermedad®*. Sin embargo, se
realizd una revision reciente de los
casos de LEDC infantil
evidenciandose falta de
predominio en el sexo femenino,
riesgo para desarrollar LES y baja
incidencia de fotosensibilidad®.
En nuestro estudio solo hubo 2
casos de LEDC infantil,
observando asi mismo, que no
cursaban con fotosensibilidad y
predominio del sexo femenino,
aunque es muy pequeio el
numero de casos para
establecer

comparaciones.

Todas las revisiones consultadas
no sefialan la forma ampollar de LES
en la infancia, el cual fue la afeccion
cutanea presente en una de nuestras
pacientes, corroborado tanto por
estudio histopatolégico como de
Inmunofluorescencia Directa de piel
lesional.

La PL o lupus profundo es un ha-
llazgo clinico raro, en mujeres con
LES, acompafiando otros sintomas
como artralgias o adenopatias, o en
pacientes con LEDC, pero puede
ocurrir raramente en nifios*'®. Se
dice que menos de 100 casos han

sido reportados en la literatura
mundial’.

En conclusion, el Lupus
Eritematoso es una enfermedad
inflamatoria, heterogénea
denominada el prototipo de
enfermedad autoinmune, por su

variada presentacion clinica, donde
las manifestaciones cutaneas se
presentan en un alto porcentaje de
los casos y donde la poblacién
pediatrica no escapa de padecerla.
Por lo tanto es necesario que el
dermatélogo conozca la entidad y su
diversidad de formas clinicas con la
finalidad de efectuar un diagndstico
precoz para disminuir la morbilidad y
mortalidad dentro de este grupo
etario.
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