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Resumen
El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad autoinmunitaria que puede debutar con un espectro clinico de presentacion muy amplio. Al ser una
enfermedad potencialmente mortal es necesario un conocimiento exhaustivo del tema. En ocasiones puede debutar con manifestaciones neuroldgicas,
compromiso renal, entre otras, las cuales son predictores de mal pronostico. Un 15-20% de los pacientes desarrolla la enfermedad durante la edad
pediatrica; por este motivo se presenta un caso de un paciente pediatrico con diagndstico de lupus eritematoso sistémico y factores de mal prondstico.
En este articulo se discute sobre la evolucion de la enfermedad y su manejo.
PALABRAS CLAVE: lupus eritematoso sistémico, enfermedad autoinmune, deficiente prondstico, neonato, infante.

Abstract
Systemic lupus erythematosus is an autoimmune disease that can debut with a very broad clinical spectrum. Being a life-threatening disease, it requires
athorough knowledge of the subject. Sometimes it can debut with neurological manifestations, renal compromise, among others, which are predictors
of poor prognosis. Among 15-20% of patients develop the disease during the pediatric age. For this reason, a case of a pediatric patient with a diagnosis
of systemic lupus erythematosus and factors of poor prognosis is presented. In this article we discuss the evolution of the disease and its management.
KEYWORDS: lupus erythematosus, sistemic, autoinmune diseases, deficient prognosis, newborn, preschool.

Resumo
0 lpus eritematoso sistémico & uma doenca auto-imune que pode estrear com um amplo espectro clinico. Ser uma doenca com risco de vida requer
um conhecimento profundo do assunto. As vezes pode se manifestar com manifestacdes neuroldgicas, comprometimento renal, entre outros, que sdo
preditores de mau progndstico, 15 a 20% dos pacientes desenvolvem a doenca na faixa etaria pediatrica; Por esse motivo, € apresentado um caso de
paciente pediatrico com diagndstico de ltpus eritematoso sistémico e fatores de mau progndstico. Neste artigo discutimos a evolugao da doenca e seu
manejo.
PALABRAS-CHAVE: [(ipus eritematoso sistémico, doenca autoimune, deficiente prognastico, recém-nascido, pré-escolar.
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INTRODUCCION
Ellupus eritematoso sistémico (LES) es una en-
fermedad autoinmunitaria que puede debutar
con un amplio espectro clinico con diversos sig-
nos y sintomas.! El lupus eritematoso infantil
se puede dividir en dos tipos, el primero incluye
formasde LES, mientras que el segundo tipo, es
el lupus eritematoso neonatal (LEN), enferme-
dad del lactante, de caracter transitorio y rela-
cionada con la transmisién transplacentaria de
autoanticuerpos maternos; ésta es exclusiva de
los nifios.?

Al ser una enfermedad potencialmente mortal
y facilmente confundible con otras patologias,
amerita un conocimiento exhaustivo del tema.
Ademas, en muchas ocasiones los pacientes
inician con manifestaciones neurolégicas,
compromiso renal, entre otras, siendo de mal
pronodstico.? Un 15-20% de los pacientes con
LES desarrolla la enfermedad durante la edad
pedidtrica.*

Se presenta el caso de un paciente pediatrico que
debuté con manifestaciones de LES y factores de
mal prondstico; se incluye la discusién, evolu-
cién de la enfermedad y su manejo.

CASO CLiNICO
Masculino de 11 afios de edad, procedente
de Quininde - Esmeraldas, con desarrollo
psicomotor acorde para la edad y esquema de
vacunacién completo. Refiere antecedente pa-
tologico personal de purpura trombocitopénica
a los 2 afios de edad en control por 1 afio, con
resolucién completa. Dentro de sus anteceden-
tes familiares consta: madre con diagnésticode
hipotiroidismo y lupus eritematoso sistémico
en tratamiento desde hace aproximadamente
5anos.

Paciente acude por consulta externa de
Hematologia el 28 de octubre de 2014 referido
de Quininde, por presentar cuadro clinico
de 5 meses de evolucién caracterizado por la
aparicién de maculas reticuladas violaceas
de bordes difusos, localizadas en cara y
zona extensora del antebrazo derecho que
aumentaban de intensidad a la exposiciéon
solar. Luego de 3 meses de iniciada la
sintomatologia aparecen lesiones similares
de aspecto reticulado en pulpejo del primero y
segundo dedos de los pies, que se acompaii6 con
pruritode leve intensidad. Se suma la presencia
de equimosis y petequias en extremidades

superiores, inferiores, (Figura 1) y cara que
se acompana de edema, rubor, calor y dolor
migratorio a nivel de las articulaciones de
tobillos, rodillas, codos, muiiecas y dedos.

Figura 1. Equimosis a nivel de region del tobillo

Este cuadro se acompand de fiebre cuantificada
en 38°C, intermitente y controlada con adminis-
tracién de paracetamol.

Al examen fisico: peso de 38 Kg y talla de 140
cm. Glasgow 15/15, con palidez generalizada,
normocéfalo, pupilas reactivas al estimulo
luminoso, mucosa oral hiimeda, presencia de
petequias en paladar duroy térax. Sin datos de
dificultad respiratoria, campos pulmonares
ventilados, ruidos cardiacos ritmicos sin so-
plos audibles, abdomen blando depresible, no
organomegalias palpables, ruidos hidroaéreos
presentesy genitales desarrollados paralaedad.

Las extremidades superiores presentaban lesio-
nes equimoticas, incluyendo en los pulpejos de
los dedos de la mano. Extremidades inferiores
simétricas con petequias en leve cantidad.
Pulsos simétricos y presentes en todas las ex-
tremidades.

Se decidié el ingreso hospitalario para estudio.
Al sexto dia de hospitalizacién presenta en am-
bos codos, planta de los pies y fosas popliteas,
nodulaciones hipercrémicas, eccematosas, en
area poplitea derecha junto a presencia de drea
hipocrémica con asteatosis; por este motivo se
administré tratamiento tépico con vaselina
salicilada al 3% en regiones con resequedad e
hidrocortisona en lesiones purpuricas.

Al décimo dia de hospitalizacién el paciente
persiste febril con dolor a nivel de extremidad
superior derecha sin antecedente de trauma.

En el examen general de orina se registra
hematuria con eritrocitos dismorficos.
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Aldecimotercer dia de hospitalizacién presenté
edema de miembro inferior derecho, dolor,
rubor y calor en tobillo del lado afecto con lesion
equimotica, (figura1).

Serealizaron estudios de laboratorios (tabla 1-5)
que mostraron proteinuria en rangos no nefré-
ticos con funcién renal conservada. Los resulta-
dos de tiempo de coagulacion (Tpt): prolongado,
con dosaje de factor VII y VonWillebrand dentro
delimites normales. Dentro de los hallazgos de
laboratorio presenta anemia con hematocrito
de 25% por lo que fue transfundido con glébulos
rojos concentrados (GRC).

TABLA 1. BIOMETRIA DE EXAMENES DE LABORATORIO.

BHC GB SEG LINF HTO
% % %

PLAM NA K TP TPT

28/10/14 9300 67 25 27 300.000 138 3.3 13/15 80/28
05/11/14 12000 68 22 29 370.000 140 4.2 15/15 131/28
13/11/14 10250 78 18 27 350.000 139 4

17/11/14 10350 87 12 27 230.000 1714 69/32
211214 9500 47 40 27 230.000 138 37 1114 43/33

TABLA 2. REACTANTES DE FASE AGUDA.

REACTANTES DE FASE PCR PCT  DIMERO.D FIBRINOGENO:

TABLA 5. EXAMENES EN ORINA CON VALOR REFERENCIAL

AGUDA VN 500NG/DL  MG/DL
28/10/14 6 005
13114 18 0.05
2014 386 0.07 1330 500
2/12/14 16 0.05
TABLA 3. CULTIVOS.
CULTIVOS MUESTRA RESULTADO
28/10/14 Exudado faringe Flora normal
28/10/14 Sangre Sin crecimiento
28/10/14 Heces Sin crecimiento
06/114 Orina Sin crecimiento
2/1/14 Sangre Micrococcus SP.

Positivo a las 25 horas.

TABLA 4. EXAMENES EN ORINA.

FECHA EXAMEN RESULTADO VALOR
REFERENCIAL
28-10-14  Igk 206 Ul/ml
28-10-14 IgA 500 mg/dl
28-10-14  Anticuerpo 5.45
antitiroglobulina:
28-10-14  Anticuerpo 09U
anti-La:
28-10-14  Anticuerpo 50.29U
Anti-Sm:
28-10-14  Anticuerpo 1:160
Anti-DNA:
28-10-14  Anticuerpo 11280
antinucleares:
28-10-14  Fosfatos 1MU/g
deshidrogenasa
en globulosos
rojos:
28-10-14  Ferritina 2515 /dl
28-10-14  Asto 600UL/ml  <200UL/ml
28-10-14  Factor -8 <8UL/ml
reumatoideo
07-11-14 €3 52 90-180mg/dl
28-10-14 Ch 71 10-40mg/dl
19-11-14  Dimero D 1330  Patologico
Factor IX 9.5% actividad
50-150
Factor VIII 42%actividad  50-150
Von Willerbrand 202.5%  Actividad
Cistina 1.25mg/dl  Normal
25-11-14 €3 112 90-180mg/dl
Ch 15.4  10-40mg/dl
13-12-14  IgM hepatitis A,B No reactivo
Ac. Antinuclea- 1:2560  Positivo +1:40
res
Anti DNA 1:160  Positivo +1:10
CMV IgG
H. pilory
Virus Epstein 842
Barr IgM
Negativo
Negativo  Positivo +6
Factor 8 unidades Referencia — 8
reumatoideo unidades

FECHA EXAMEN RESULTADO

1-11-14 Cuenta minutada 805.56
Eritrocitos dismorficos  Ausentes

19-11-14 Cuenta minutada 23771.78
Hematies 2500

19-11-14 Proteinas: +

EGO Cel. Epiteliales: 6
Leucocitos x C: 1-2xc
Hematies 10a12xC

20-11-14 Proteinas en orina 80mg/24 h

de24h

Con la clinica y los datos de laboratorio se sos-
pecha de un lupus eritematoso sistémico, con
factores de mal pronéstico (inicio temprano,
raza negra, persistencia del consumo de com-
plemento).
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Eldia 22 de hospitalizacién, el paciente persistia
febril, sumandose parestesia del miembro in-
ferior derecho con vomito en 2 ocasiones, dolor
abdominal de moderada intensidad y disminu-
cién del apetito, es dejado en ayuno y se inician
corticoides por via intravenosa.

Al dia 23 de hospitalizacién presenta crisis con-
vulsiva (convulsion ténico-clénica generalizada
de +/- 15 segundos de duracién por 1 ocasion) por
lo que recibid dosis de impregnacién con fenitoi-
na sédica, intravenosa, 15mg/kg IV/dosis inica
de carga. El servicio de Cardiologia realiza eco-
cardiograma e indica que no hay defecto cardia-
conide los grandes vasos. Durante su evolucién
presento elevacion de la presion arterial (P.A.),
mas de 2 desviaciones estandar con referencia a
la presién arterial para susexoyedad, porloque
seinicialaadministracién delosartan.

El dia 24 de hospitalizacién presenté edema
bipalpebral, vértigo y dolor articular migratorio
(cadera). Se decidi6 iniciar antibioticoterapia
de amplio espectro con ceftazidime y clinda-
micina, debido a la presencia de leucocitos
con bandemia. El edema en antebrazo y mano
izquierda aumenta, con cambio progresivo de
coloracién de eritematosa a violdcea oscuro,
fria, sin presencia de pulsos, con dolor de mo-
deradaintensidad, (Figura2y 3).

Figura 3. Miembro superior izquierdo edematizado

Elservicio de Cirugia Vascular realiza Ecografia
Doppler, observando datos de tromboembolis-
mo, por lo que se coloca acceso venoso central e
inicia tratamiento con heparinay pentoxifilina
en infusién continua.

Por este motivo a los 24 dias de hospitalizacién
pasa a sala de cuidados intensivos, con intenso
dolor a nivel del miembro afecto; al cuarto dia
de tratamiento con heparina sédica/ciclofosfa-
mida, el edemay el dolor disminuye, los pulsos
eran palpables y continué mejorando la movi-
lidad del miembro afecto. Debido a la franca
mejoria, se indica ciclofosfamida mensual,
prednisona via oral y contintia con heparina de
bajo peso molecular, (Figura 4).

Figura &. Miembro superior izquierdo con disminucion de edema.

Por mejoria del cuadro clinico, luego de 8 dias
de hospitalizacién en UCIP, con disminuciéon
del edema, desaparicién del dolor, presentar
pulsos palpables y coloracién con tendencia a
la normalidad del miembro afecto, el paciente
es transferido a la sala de nefrologia. En esta
area se constata la resolucién de la hematuriay
presenta coagulograma dentro de parametros
normales.

A los 33 dias de hospitalizacién (cuarto dia de
hospitalizacion en nefrologia), se descontinué
dosis de infusion de heparina e inici6 la enoxa-
parina. La ecografia Doppler de control reportd
resultados dentro de pardmetros normales. A
los 37 dias de hospitalizacién se descontinué
medicacién antibidtica.

Finalmente a los 38 dias de hospitalizacién
el paciente es dado de alta con prednisona,
losartan, hidroxicloroquina y omeprazol con
cita para el siguiente ciclo de ciclofosfamida de
forma ambulatoria.

DISCUSION
El LES es una enfermedad autoinmune, infla-
matoria sistémica, crénica, caracterizada por
un curso ciclico con remisiones y recaidas. Tiene
un origen multifactorial y entre ellos el genético
que interactia con los factores ambientales. En
este paciente se puede asumir un componente
familiar (madre con diagnéstico de LES).
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La edad temprana de inicio de los sintomas
(antes de los 16 afios), el sexo masculino, asi
como la raza negra constituyen factores de mal
pronostico en la evolucién de la enfermedad. El
paciente descrito presenta 2 de estos 3 factores
de mal pronéstico. Es interesante discutir que,
aunque el paciente no es de raza negra, tiene
ascendencia. En la cohorte latinoamericana de
lupus de inicio reciente CGLADEL (Grupo Latino-
americano de Estudio del Lupus), los factores
socio-econémicos fueron marcadores pronésti-
cos importantes, el LES fue mas grave en negros
y mestizos.*

Elinicio del cuadro clinico se presenté segin lo
clasicamente descrito en la literatura; mialgias,
artralgias, fiebre y otros sintomas inespecificos;
evolucionando rapidamente a un compromiso
de 6rganos y sistemas como el renal y neurold-
gico (proteinuria, hematuria, convulsiones y
parestesias), los cuales también son considera-
dos factores de mal pronéstico.1011,12,13

Las manifestaciones cutdneas son muy fre-
cuentes en el paciente pedidtrico y entre ellas
la vasculitis, como se describe en este caso. Sin
embargo, es poco frecuente que se presente con
la agresividad descrita. El paciente present6
fenémeno de Reynaud, entidad que no es comin
dentro de los 2 primeros afios de diagnéstico de
laenfermedad.’

Hay factores que influyen en la mortalidad,
entre ellos, el grado de actividad al momento
dela presentacién inicial, el compromiso renal
y la presencia de trombocitopenia.® Todos estos
factores se presentaron en el caso descrito.

Dentro de otros factores de mal prondstico, el
paciente presentd, linfopenia®® y trombocito-
penia. con hipocomplementemia sostenida®
(datos de laboratorio asociados a actividad de
la enfermedad). La hipocomplementemia aso-
ciado a fallorenal se lo asocia como otro factor
de mal pronéstico en la evolucién clinica del
paciente‘14,15,16,l7

En este caso, el diagnéstico precoz para es-
tablecer un tratamiento temprano y evitar la
progresion y complicaciones graves secundarias
a la enfermedad junto a una atencién médica
de urgencia y multidisciplinaria,'®!° fue lo que
permiti6 que este paciente presente una remi-
sién de su sintomas.

CONCLUSION
En general se sabe que el LES en pediatria
tiene un comportamiento, en la mayoria de
los casos, agresivo porque desde su debut tiene
predilecciéon por afectar a 6rganos y sistemas
como renal y neurolégico. Por este motivo ante
pacientes con factores de mal pronéstico de LES,
especialmente cuando existe un antecedente
familiar directo de la patologia, se debe realizar
el seguimiento adecuado; y el tratamiento mul-
tidisciplinario esla clave en el manejo adecuado
de estos pacientes.
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