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PUNTOS CLAVE

* las enfermedades sistémicas inmunolégicas son infre-
cuentes en Pediatria y en adolescentes sanos.

e Suelendebutar con sintomas inespecificos como astenia
y aftas orales.

e Existen enfermedades inmunoldgicas con debut en la
época neonatal o lactante precoz. Estos pacientes suelen
presentar sintomas graves que hacen que el diagndstico
se realice de forma precoz.

* las enfermedades reumaticas suelen tener un periodo
sintomatico mas menos largo hasta llegar al diagnosti-
co. Debemos pensar de forma integral al paciente que
acude con sintomas diferentes durante un periodo de-
terminado para poder llegar al diagndstico de certeza.

* El papel del pediatra de Atencion Primaria, tanto en el
diagndstico como en el manejo, es de vital importancia.
Ademads, es primordial en el tratamiento, asesoramiento,
desarrollo y control de brotes de estos pacientes.

® Ellupus eritematoso sistémico es una enfermedad cro-
nica que acompafiara al paciente durante toda su vida.
Actualmente existen tratamientos que le permiten lle-
var una vida normalizada. El manejo conjunto por pedia-
tras, médicos de Atencion Primaria y especialistas (reu-
matdlogos, ginecélogos, dermatdlogos..) permite
ofrecer una correcta atencion a nuestros pacientes.

2MIR-Pediatria. Hospital Lluis Alcanyis. Xativa. Valencia. Espaia.

CASO CLINICO

Adolescente de 13 afos con fiebre de 3 dias de evolucion,
nauseas y vomitos salivares asociados a escasa ingesta, junto
con aftas orales de 10 dias de evolucion en tratamiento con nis-
tatina oral con escasa respuesta. Asocia ligera pérdida de peso
y dolores articulares banales. Refiere haber precisado trata-
miento con alprazolam por ansiedad.

Exploracion fisica: triangulo de evaluacion pedidtrica (TEP)
estable, buen aspecto general y constantes normales. Acné de
predominio en alas nasales y region anterior del tronco, junto
con estrias lumbares y en mamas. Halitosis llamativa, minima
gingivitis y erosiones en paladar (Figura 1).

Se realiza una anamnesis detallada e ingreso para comple-
tar estudio, durante el cual aparecen lesiones en la cara suges-
tivas de exantema heliotropo (Figura 2).

Ha visitado varios Servicios de Urgencias en los Ultimos me-
ses (Tabla 1). Ademas, aporta resultados de analiticas previas
realizadas que muestran una discreta hipertransaminasemia
(GOT y GPT, 90 Ul/l'y 80 Ul/I respectivamente) con proteinas
totales, inmunoglobulinas, factor reumatoide, anticuerpos an-
tiestreptolisina (ASLO), velocidad de sedimentacion globular
(VSG), lactatodeshidrogenasa y tirotropina normales; serolo-
gfas hepatitis y mononucleosis negativas. Coagulacion normal.
Morfologia de sangre periférica y anticuerpos antinucleares
(ANA) pendientes.

Alo largo de los 6 Ultimos meses momento en el que se ini-
cian las consultas, en la paciente se observa clinicamente rash
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Figura 1. Lesiones erosivas superficiales que afectan sobre todo a paladar
blando y duro.

Figura 2. Lesion eritematosa en alas de mariposa que afecta parte superior de

ambas mejillas y puente de la nariz.

malar, Ulceras orales, dolores articulares erraticos y ansiedad,
que junto con datos analiticos: pancitopenia, ANA positivos
(1/320), anticuerpos anti-Sm positivos, aumento de creatinina
y discreta hipertransaminasemia, cumple en este momento
criterios clinicos de lupus eritematoso sistémico (LES) (Tabla 2).
Tras explicar a la paciente y su familia el diagnéstico definitivo,
se inicia tratamiento para el control de la actividad de la enfer-
medad.

IMPORTANCIA EN NUESTRO MEDIO

EI LES es una enfermedad autoinmunitaria, multisistémica
y episédica, caracterizada por la inflamacién vascular generali-
zada y del tejido conectivo, y por la presencia de anticuerpos
antinucleares (ANA), especialmente los anticuerpos anti-ADN
de doble cadena®.

EI LES pedidtrico (LESp) es una enfermedad muy infrecuente,
con una incidencia de 0,3-0,9 por 100 000 nifios afios y una
prevalencia de 3,5 por cada 100 000 ninos. La edad media de
comienzo ronda los 12 afos, es excepcional por debajo de los 5
afios y con predominio en nifias (5:1)%

Su etiologia es desconocida, siendo fundamental en su de-
sarrollo una disfuncion del sistema inmune que aparece en
pacientes predispuestos genéticamente y sobre el que acttan
factores ambientales®.

¢QUE DATOS HACEN SOSPECHAR Y COMO SE
REALIZA EL DIAGNOSTICO DE LUPUS
ERITEMATOSO SISTEMICO PEDIATRICO?

Se debe sospechar LESp ante un nifio mayor o adolescente
con sindrome constitucional, linfopenia, exantema malar y ar-
tritis/artralgias, especialmente si asocia hematuria/proteinu-
ria, aftas, serositis o algun trastorno neurolégico®.

La heterogenicidad en las manifestaciones clinicas del LES
refleja la complejidad de su patogenia*y la periodicidad de la
enfermedad hace que el diagnostico pueda demorarse entre 1
mes y 3,3 afos (media de 4 meses)°.

Dado que se trata de una enfermedad poco frecuente con
sintomas que afectan a varios 6rganos, debemos tener presen-
te esta entidad para poder diagnosticar a nuestros pacientes.
Para el diagnostico son necesarios 4 o mas criterios de los 11
pero no necesariamente simultaneos (Tabla 2)*.

Nuestro caso es una adolescente de 13 afos que consulta
por sintomas inespecificos, de 6 meses de evolucion. Por dicho

Tabla 1. Resultados de hemogramas recopilados de los tltimos 6 meses desde el inicio de la clinica.
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Octubre Diciembre Enero Febrero Marzo
Leucocitos (x10°/ul) 8000 4600 4800 3200 3330
Hematocrito (%) 33 30 30 26 28
Hemoglobina (g/dl) 11 10 10 8,6 9,2
Plaquetas (x10°/pl) 91000 88000 100 000 75000 86 000
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Tabla 2. Criterios de clasificacion del American College of Rheumatology para lupus eritematoso sistémico (LES)*.

Criterio

Definicion

1. Eritema malar

Eritema fijo, liso 0 elevado, en alas de mariposa, con tendencia a respetar surco nasogeniano

2. Eritema discoide

Placas eritematosas elevadas con hiperqueratosis; puede existir cicatrizacion atrofica en lesiones antiguas

3. Fotosensibilidad

Exantema tras la exposicion solar, recogido en la historia o documentado por un médico

4. Ulceras orales

Ulceraciones orales o nasofaringeas, no dolorosas

5. Artritis

Artritis no erosiva de articulaciones periféricas

6. Serositis

Pleuritis o pericarditis

7. Trastornos renales

Proteinuria persistente »0,5 g/dl o cilindros celulares

8. Trastornos neurolégicos

Convulsiones o psicosis en ausencia de causa metabdlica o medicamentosa

9.Trastornos hematolégicos

Anemia hemolitica con reticulocitosis o leucopenia <4000/pL en 2 0 més ocasiones o
linfopenia <1500/pl en 2 0 més ocasiones o
trombocitopenia <100 000/l

10. Trastornos inmunoldgicos

Anticuerpos anti-ADN o
Anticuerpos anti-Sm o
Anticuerpos antifosfolipidos (anticuerpos anticardiolipina, presencia de anticoagulante lidico o VDRL falso +)

11. Anticuerpos antinucleares

Por inmunofluorescencia o técnica equivalente

motivo habia consultado en varios puntos de atencién, tanto
de Atencion Primaria como de Urgencias. Los motivos de con-
sulta habian sido diferentes y en algunos habia precisado prue-
bas complementarias, que no habian sido interpretadas con
unavision integral. Dado que la paciente se encontraba estable
(TEP estable) siempre habia sido dada de alta, y puesto que no
se disponia un diagnostico concreto no habia sido tratada ni se
le podian ofrecer indicaciones sobre posibles sintomas espera-
bles, prondsticos u otra informacion.

En una vista integral y cronolégica la paciente cumple crite-
rios y perfil tipico de paciente con LES (Tabla 1).

En el diagndstico diferencial deben considerarse determina-
das infecciones (virus de la inmunodeficiencia humana, virus
de Epstein-Barr), procesos linfoproliferativos y otras enferme-
dades autoinmunes (dermatomiositis juvenil, vasculitis sisté-
micas)*.

¢{QUE PODRIAMOS APRENDER PARA MEJORAR
LOS TIEMPOS DIAGNOSTICOS?

Tal como se menciona en el articulo de los autores Prada y
Oton’, sise tuvieran presentes los motivos de derivacion a Uni-
dades de Reumatologia Pedidtrica podriamos conseguir diag-
ndsticos mas tempranos (Tabla 3). No obstante, los criterios no
son faciles de aplicar, puesto que suelen ser motivos frecuentes
de consulta en Atencion Primaria.

El reto es llegar a diferenciar sintomas sugestivos de enfer-
medad sistémica.

Tabla 3. Criterios de derivacion a Reumatologia Pediatrica desde Atencion
Primaria.

Inflamacion articular activa

Sospecha de enfermedad sistémica

Sintomas del aparato locomotor no filiados

Manifestaciones cutaneas sin filiar

Impotencia funcional en alguna articulacion, cambios en el ritmo
normal de actividad fisica que necesitan tratamiento con analgésicos o
antiinflamatorios

Dolor articular nocturno

Debilidad muscular

Otra forma de reducir la demora y de orientar el diagndstico
hubiera sido considerar |as lesiones cutaneas-mucosas suges-
tivas de enfermedad sistémica. En el caso de las aftas bucales,
es importante diferenciar entre las infecciones viricas o conec-
tivopatias, como el lupus. El empeoramiento de un exantema
facial tipico en zonas perioculares, malares y surco nasogenia-
no, debe hacernos pensar en un exantema heliotropo, tipico de
dermatomiositis’.

Para poder diagnosticar las enfermedades reumaticas en la
infancia hay que conocerlas. Silas conocemos seremos capaces
de reconocer una serie de signos y sintomas muy variados, que
conllevan a su vez, la visita en multiples especialistas®.

Esimportante considerar que, cuando un paciente sufre sin-
tomas subagudos sin un diagndstico claro, pueden generar an-
siedad familiary personal. En el caso de nuestra paciente preci-
so tratamiento con benzodiacepinas. Debemos tener en cuenta
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que el propio LES puede presentar sintomas psiquiatricos (an-
siedad, alteracion de caracter). La frecuencia de aparicion de
manifestaciones neuropsiquiatricas oscila entre el 20 y el 70%,
manifestandose habitualmente durante el primer afio de apa-
ricion de laclinica. La cefalea es la manifestacion mas frecuente
y puede ser el Unico sintoma o ser sintoma acompanante de la
mayoria de las entidades neuropsiquiatricas definidas”.

¢QUE IMPORTANCIA TIENE EL TRATAMIENTO DE
LA ENFERMEDAD?

En los ultimos anos ha mejorado la supervivencia del LES
gracias al diagnostico temprano, al reconocimiento de la enfer-
medad leve y a la mejora de los tratamientos utilizados.

El objetivo del tratamiento es inducir la remisién de la enfer-
medad, minimizar los brotes y prevenir las complicaciones a
largo plazo. Los farmacos utilizados van a depender de las ma-
nifestaciones clinicas de cada paciente? Los glucocorticoides
son esenciales en el abordaje inicial (10-30 mg/kg/dia). El obje-
tivo es reducir la dosis de forma lentamente progresiva (5-10%
cada 102 semanas), algunos pacientes precisan dosis bajas de
forma mantenida. La hidroxicloroquina tiene su papel en mani-
festaciones cutaneas y articulares. La aspirina se emplea a do-
sis de antiagregante en caso de anticuerpos antifosfolipido
positivos. Se usan los inmunosupresores como la ciclofosfami-
da para manifestaciones graves, y el micofenolato de mofetilo
o la azatioprina para el tratamiento de mantenimiento. Los far-
macos biologicos se recomiendan en caso de refractariedad al
tratamiento clasico.

Las recomendaciones generales que se deben reforzar a los
pacientes con lupus se encuentran: una proteccion solar ade-
cuada, ejercicio y dieta con aporte calérico controlado. Ademas,
deben tener precaucion con embarazos no deseados, pero no
se deben usar anticonceptivos orales por riesgo protrombético.
Se deben vacunar contra la gripe y considerar antineumocéci-
ca/antimeningocécica. Se deben suplementar con calcio y vita-
mina D para prevenir en la medida de los posible la osteoporo-
sis derivada del tratamiento crénico con corticoides.

Para monitorizar la actividad de enfermedad, se utilizan los
niveles de anti-DNA y los valores de complemento (C3 y C4).
Para evaluar la actividad clinica se han desarrollado unos indi-
ces, la mayoria validados en ninos en nifios European Consen-
sus Lupus Activity Measure (ECLAM), Systemic Lupus Erythe-
matosus Disease Activity Index (SLEDAI), British Isles Lupus
Assessment Group Scale (BILAG), Systemic Lupus Activity Mea-
sure (SLAM)*.

¢CUAL ES EL PAPEL DEL PEDIATRA DE ATENCION
PRIMARIA?

El pediatra de Atencion Primaria tiene la oportunidad de Ile-
gar a diagnosticos de enfermedades subagudas, sistémicas y
poco frecuentes, dado que puede hacer un seguimiento del pa-
ciente de forma integral.

En estos casos es de vital importancia su funcion, puesto
que es quién puede valorar la cronicidad de la enfermedad y
tener una vision global de la misma.

Por otro lado, dado que se trata de una enfermedad de debut
cercano a la adolescencia vuelve a ser el pediatra el que hace de
punto de union entra la nifiez y la edad adulta®.

Ser el nexo en la transicion de la infancia a la edad adulta en
los pacientes con enfermedades cronicas es un privilegio del
pediatra de Atencion Primaria.

La formacion por parte de los pediatras de Atencién Primaria
en las enfermedades reumaticas es de vital importancia para
nuestros pacientes, es necesario conocer el progreso y evolu-
cion de la enfermedad en sus diferentes etapas para acompa-
Aar, guiar y afianzar la confianza que se podra traducir en una
mejor adherencia a los tratamientos y optimizacion del manejo
de la enfermedad.
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