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Lupus Eritematoso diseminado en el nifo

Por los Dres:

ESTHER CABRERA BENITEZ." MIRIAM NOTARIO RODRIGUEZ® vy
MESTOR ACOSTA TIELES®™

Cabrera Benitez. E. y otros. Lupus eritematoso diseminado en el nifio. Rev Cub Ped 53:
6. 1981,

Se revisan en los archivos de cuatro hospitales pedidtricos docentes de Ciudad da
La Habana las historias clinicas modificadas con el diagnéstico de LED, Se analizan los
sintomas y signos de esta enfermedad en el nifio y se comparan nuestros resultados
con los obtenidos por otros autores: se observa que en nuestra seria los pacientes
presentaron los sintomas y signos descritos, gue predominaron en el sexo femenina
y en la edad escolar. Se concluye que la presencia de la glomerulonefritis ldpica com-
porta un prondstico grave para la vida del paciente, y que la insuficiencia renal es la

causa mds frecuente de la mugrte.

“El hecho de que un organismo deje
de reconocer a los componentes de sus
tejidos como propios y los trate como
si fueran cuerpos extranos, formando an-
ticuerpos para ellos, constituye una pa-
radoja inmunoldgica de considerable in-
terés bioldgico. Las personas afectadas
muestran extraordinaria tendencia a la
formacion de anticuerpos, lo que se tra-
duce clinicamente por el caracter gene-
ralizado de la sintomalotogia, por lo que
constituye el lupus eritematoso disemi-
nado (en lo adelante lo designaremos
con la sigla LED) el prototipo de esta
enfermedad”,' Al igual que la periarteri-
tis nudosa, la dermatomiositis y la es-
clerodermia, se incluye entre las enfer-
medades coldgenas clasicas; estc tér-
mino ‘“‘colagenosis” fue introducido por
Klemperer (citado por Garcial,” y el mo-
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tivo de esta denominacion fue el hecho
de gue en todas existia la presenzia de
sustancia fibrinoide en la fibra coldgena
del tejido conjuntivo. En estudios poste-
riores se ha demostrado que la coldgena
estad lesionada, pero es sobre la sustan-
cia fundamental donde reside la lesidn
propia de estas afecciones, por 13 cual
algunos autores recomiendan el término
de “enfermedades de la sustancia fun-
damental o conectivopatias’.

Teniendo presente lo expresada, nos
parece importante realizar una revision
de esta enfermedad en la edad pedia-
trica.

MATERIAL ¥ METODO

Se revisan en los archivos de cuatro
hospitales pedidtricos docentes ce Ciu-
dad de La Habana, las historias clinicas
codificadas con el diagnodstico dz LED,
comprendidas en un periodo de 3 anos
[1967-1974).



Para llegar al diagndstico de LED se-
guimos los criterios de la American
Rheumatic Association,™* la cual esta-
blece 14 manifestaciones, que son:

=y

o e L L

10.
11.
12.

4584

. Eritema facial

Lupus discoide

Fenomeno de Raynaud

Alopecia

Fotcsensibilidad

Ulceras bucales o nasofaringeas
Artritis sin deformidad

Célula LE

Pruehas seroldgicas positivas fal-
sas cronicas

Proteinuria profusa
Cilindros celulares

Uno o méas de los siguientes pro-
cesns:

a) pleuritis

b) pericarditis

Grafico 1
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EDADES EN AROS

13. Uno o mas de los siguientes:
a) psicosis

b) convulsiones

14. Uno o mas de los siguientes:
a) leucopenia
b) anemia hemolitica
c] trombocitopenia

La presencia de cuatro 0 mas manifes.
taciones senaladas en cualquier perio-
do de la enfermedad es diagndstico de
LED.

En nuestros casos se recopilan y ana.
lizan los siguientes datos:

— distribucion por edad y sexo

— sintomas vy signos mas frecuentes

— hallazgos mas frecuentes en el la-
boratorio

— gintomas cardinales de afectacion
renal

Para la clasificacion de la lesidn his-
tica renal seguimos los criterios de Pol-
fak v Pirani® El material se obtuvo por
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la puncidn renal en aquellos pacientes
en gquienes fue posible realizar dicho
proceder.

RESULTADOS

Como se observa en el grafico 1,
predomina en el grupo de edad de 8-14
anos, siendo infrecuente por debajo de
esta adad.

Con respecto al sexo, hubo predomi-
nio del femenino [89,9%) sobre el mas-
culino (10,1%].

Sintomas y signos

Fue frecuente la fiebre que se presen-
to en 100% de los pacientes, por lo que
fue el sintoma mas comun al inicio de
la enfermedad (grafico 2).

Las manifestaciones articulares si-
guen en orden de frecuencia (94,7%), v
se presentaron también frecuentemente
como sintoma inicial.

El examen en alas de mariposa se pre-
sentd en el 78.9% de los enfermos. Tam-
bién vemos que la artritis fue sintoma
comin. Las demsas nanifestaciones fue-

Grafico 2

ron halladas segan lo descrito por otros
autores.

De los 19 pacientes, 15 presentaron
manifestaciones renales al inicio de la
enfermedad; 8 en la evolucién dz ésta;
y en 6 pacientes no se constataron sin-
tomas ni signos de afeccion renul en el
momento de la revision,

A 11 pacientes se les realizo biopsia
renal, asi como estudio de la funcidn
renal, y se obtuvieron los resultados que
se muestran en el cuadro 1.

En todos los pacientes que presenta-
ron manifestacior2s renales, le evolu-
cign fue hacia la insuficienciz renal,
La evolucion total en los pacientes se
muestra en el cuadro 11,

DISCUSION

El LED es una enfermedad generali-
zada que afecta, sobre todo a la mujer
joven en edad reproductiva, lo que no
excluye su aparicidn a cualquier edad.””

En la edad pedidtrica es mas frecuen-
te en nifos por encima de los 8 anos,
v los sintomas vy signos son similares a

SIGNOS ¥ SINTOMAS MAS FRECUENTES
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CUADRO |

Biopsia renal Aclaramiento  Proteinuria Conteo de
de Addis
creatinina
—Rifdn narmal
[3 pacientes) Mormal Mormal Mormal
—Lesign minima Ligeramente
[2 pacientes) Mormal Patal, Patolégico
—Glomerulonefritis Patolagico Patoldgica
(2 pacientes) Bajo
—Glomerulonefritis
membranosa
difusa
{4 pacientes) Bajo Patolagico Pataldgico
CUADRO I riencia se aparta de la de Peterson vy co-
laboradores” quienes observaron mayor
Evoluciaa Pacientes incidencia durante la pubertad.

Pacientes vivos y sin sintomas
rénales

Pacientes vivos con sintomas renales
Fallecidos

En insuficiencia renal aguda

B W =) R th

En insuficiencia renal crdnica
Otra cot sa 1

Evolugion desconocida 5

los que se presentan en el adulto, con
excepcidn de mayor frecuencia de le-
sion renal, por lo cual su prondstico es
mas sombrio.7"

Nues:ros resultados no se apartan de
lo que ha sido descrito por miltiples
autores ya que las manifestaciones ge-
neralizedas que caracterizan al LED han
sido enzontradas en nuestros pacientes
pedidtrizos. Con respecto al sexo obser-
vamos que predomina en el femenino, lo
que coincide con los hallazgos de otros
autores ="

En los nifios es mas frecuente su apa-
ricién dzspués de los 8 aios, por lo que
también nuestros resultados coinciden
con los que obtuvieron en sus respecti-
vas series, Kornreich y colaboradores’
y Cook y colaboradores.’ Nuestra expe-
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Entre los sintomas mas frecuentes oh-
servamos la presencia de fiebre, la cual
siempre estuvo presente, generalmente
asociada a otros sintomas v s6lo en un
paciente se presentd durante varios me-
ses como unica manifestacidn. La fiebre,
como sintoma comun, ha sido observa-
da por otros autores.” ™" Las manifes-
taciones articulares de distintas formas
(artralgia difusa; artritis migatriz: artri-
tis deformante) son frecuentes en el
LED. En nuestra serie observamos que
a 5 pacientes se les diagnostico fie-
bre reumatica, y a 1, artritis reumatoi-
dea, quienes presentaron posteriormen-
te otros sintomas y signos de LED.
Otros autores las observaron como sin-
toma frecuente,

El exantema en alas de mariposa —ca-
racteristico del LED— estuvo presente
en 15 de nuestros pacientes, acompana.
do. en algunos enfermos, de otros tipos
de lesiones, coincidiendo también en es-
te aspecto con otros autores; nos llama
la atencidn el escaso nimero en que
fueron encontradas por Kornreich y co-
laboradores (figura 1).

Las pruebas de laboratorio como eri-
trosedimentacion acelerada, hipergam-
maglobulinemia, presencia de células
LE. etc., fueron halladas con evidente
positividad (grafico 3).
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Mos llamé la atencidn que en el redu-
cido nimero de pacientes en quienes se
realizaron pruebas seroldticas y test de
Coombs, se obtuvieron resultados nega-
tivos, lo cual no ha sido observado por
la mayoria de los autores, quienes plan-

tean la positividad de estas pruebas co-

mo una manifestacion de las alteracio-
nes inmunoldgicas de la enfermedad.

Figura 1. Paciente que presenia el caracteris.
tico rash en alas de mariposa.

Grafico 3
HALLAZGOS DE LABORATORIO MAS EVIDENTES
PORCENTAJE

RESULTADOS © 20
1

La presencia de manifestaciones re-
nales en el LED es variable; nosotros
encontramos que tres de nuestros pa-
cientes las presentaron en algdr mo-
mento de la enfermedad, lo que repre-
senta el 69%. Cook y colaboradores"
las observaron en el 89% de sus pacien-
ets: Kornreich y colaboradores,® en el
86%; Peterson y colaboradores,® en el
81%; y Taboads,' en el 51%.

Independientemente de su frecuzsncia,
la cual ha aumentado, hay un hecho
aceptado por todos: la presencia de la
glomerulopatia en la evolucién del LED
comporta un prondstico grave, y la in-
suficiencia renal es la causa mas fre-
cuente de muerte.” "

Mosotros si observamos al iguél que
Ahmadian y colaboradores,” Oyams y co-
laboradores,” Pollak y colaboradores,’
Kornreich y colaboradores,' y Hambur-
guer y colaboradores,'” que cuandc exis-
te rifdn normal o participacién renal mi-
nima, ¢! prongstico es mejor, obsarvan.
do que tres de nuestros pacientes que
presentaron esta lesion tenian mas de
tres afos de evoluciéon y se man-enian
libres de sintomas renales.

La insuficiencia renal fue la causa
mas frecuente de muerte en nuestros
pacientes, criterio éste que coincide
con el de los autores citados er este
trabajo. no con los resultados de iaboa-

ERITRO ACELERADA [0
HIPE RGAMMAGLD
BULINEMIA
HIPOALBUMINEMIA JEE
CELULA L E [MEDULA [
CELULA L E (PERIFERIA)

TROMBOCI TOPENLA |5
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da y coleboradores," quienes la observa-
ron en ¢l 30% de sus pacientes.

CONCLUSIONES

Se rezliza un estudio de 19 pacientes
con diagndstico de LED, y se observa
que esta enfermedad presenta en los
nifos iguales sintomas y signos que en
el adultc; en la edad pediatrica es mas
frecuentz la participacion renal.

Los sintomas, signos y hallazgos de
laboratorio fueron variables, y predomi-
naron: la fiebre, manifestaciones arti-
culares; eritema en alas de mariposa,

SUMMARY

Figura 2. Corresponde a paciente d'e-f seX0
femenino, de § afios de edad; a gquien so
diagnosticé en otre centro, RAA, y que fue
remitida al nuestro por persistir la fiebre
y mantener un cuadro hipertensivo grave. En
la evelucidn presenté anemia hemolitica, CID
y fallece en un cuadro de anuria. En la ne-
cropsia se observd, al nivel del riidn: engro-
samiento marcado de la membrana basal, pre-
sencia de cuerpos hislinos y presencia de
sustancia fibrinoide. x 400.

asi como eritrosedimentacion acelerada,
hipergammaglobulinemia y presencia de
las células LE.

Las lesiones renales encontradas fue-
ran variables: desde rifnones completa-
mente normales al microscopio de luz,
hasta la glomerulonefritis membranosa.
Se encontraron algunas alteraciones, co-
mo: células hialinas; cuerpos amorfos:
v asas de alambre (figura 2].

Se enfatiza en la importancia del LED
en el nifio ¥y su grave complicacién, ¢o-
mo es la insuficiencia renal aguda o
répidamente progresiva,

Cabrera Benitez, E. et al. Disseminated lupus erythematosus in the child, Rev Cub

Ped 53: 6, 1981.

In tie files of four Pediatric Teaching Hospitals at Havana City, the modified clinical
histories with disseminated lupus erythematosus (DLE) diagnosis are reviewed. Signs
and symptoms for this disease in the child are analyzed, and our results are compared
with those obtained by other authors. In our series is seen that patients presented
signs and symptoms described, predominating in the female sex and at scholar age.
It iz concluded that presence of lupus glomerulonephritis involves a severe prognosis
for :he patient lite and that renal failure is the most frequent cause of death,

RES JME

Cab-era Benitez, E. ot al. Lupus érvthémateux dissdminé chez enfant, Rev Cub Ped 53:

6, 7981,
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Une revue est faite des dossiers modifiés, avec le diagnostic de lupus érythémateax
disséminé, enregistrés aux archieves de quatre hopitaux pédiatriqgues d'enseignement
de La Havane-Ville. Nous avons analysé les symptdmes et les signes de cette malacie
chez 'enfant, et nos résultaiz on &té comparés aux rapportés par dautres auteurs,
Dans notre série, les patients ont présenté les symptémes et les signes décrits, avac
une prédominance chez le sexe féminin et & I'age scolaire. En conclusion il est & signaler
que la giomérulonéphrite lupique comporte un pronostic grave pour la vie du patient,
et que linsuffisance rénale constitue la cause de mort la plus fréquente.

PECINE

Hadpepa EengTes, J. H Apyraze.

BoxvaHEA SpETOMATOSHEAR ¥
nerelt.

B apxapax Y6THPEX RIMHRISCKEX NMeNMATDHYSCKAX CONBHAN ropong -

OPOBORETCA NpocMOTD ECcTOpEH (JONe3HA, B KOTODHX HMEDTCA
zaneos o P2B, [poBonuTcA AHANES CHMITOMOR H ODEBHAKOEB STOTO -
3a00NeBAHEA §y PEGEHKA E OCYMECTBIAETOS CPABHEHHE MOJyIeHHHX —
HaMP DE3JABTATOB C pesyJAsTaTAMH, MOMYY6HEHME ODYTHEME aBTODAMA
NlpE 3ToM EADAONASTCA, 9TO B Homelt ceDRR DAaUESHTH HMEJHE CREMITO
MH B TNPESHAKE yX6 OMNCAHHHE, YTO OHE HpPSO ¥ OAaumeHTOB—
FEHCKOTO TOJE E B MKOJBHOM BO3DACTE. IAKIMNIEHAR B HACTOA =
meit padoTH TOBODHETCA, 9TO HaNHIHe BOYAHOTHOTO IMIOMeDyaoRedpE
Ta BH3HBEET ONACHHE MPOTHOS LIA XASHRE @HTA, A4 TAKER, TI'D
N0Ye9HaA HeJOCTATOYHOOTE NPENCTARIAST Colofi Hamdodes FACTYD -

MPAYRHY CMEPTH.

diseases of child-hood. En: Nelson, W, E.
et al, Texthbrook of pediatrics. Nth. ed., p.
GEE. Philadelphia. 1977.
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