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Lupus eritematoso sistémico en una lactante de 6 meses
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El lupus eritematoso sistémico (LES) es poco frecuente,
particularmente en la primera década de la vida; su inicio
antes de 1 afio de edad es muy raro y conlleva un
diagnéstico dificil de documentar, ya que las
manifestaciones pueden ser muy variables y parecerse

a las de una gran variedad de enfermedades.

En la edad pedidtrica la incidencia de LES se estima en
0,36-0,9/100.000 nifios, con prevalencia mayor en
mujeres que en varones (aproximadamente 3:1 en
menores de 12 afios y 10:1 en nifios mayores). Sin
embargo, el inicio de LES antes de los 4 afios ocurre
con muy baja incidencia.

Presentamos el caso de una lactante de la que se
documentaron claramente m4s de cuatro criterios
diagnésticos de LES desde los 6 meses de edad. Por lo
revisado en la literatura, podria ser el caso de la paciente
mds pequefia que se haya publicado.

Los médicos deben estar atentos al mayor riesgo de
complicaciones sistémicas en nifios con LES que se inicia
a una edad temprana y realizar un diagnéstico oportuno
de esta enfermedad.
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Systemic Lupus Erythematosus in a 6 Year Old
Female Child

Systemic lupus erythematosus (SLE) is an uncommon
disease, particularly in the first decade of life. Finding it
before the first year of life is very rare and it entails a
difficult diagnosis to document because the clinical
manifestations can be very variable and can simulate a
great variety of diseases.
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In the pediatric age, incidence of SLE is 0.36-0.9/100 000
children, with greater prevalence in females 3:1 under 12
years of age and 10:1 in patients over 12 years. There is a
very low incidence of SLE before 4 years of age.

We present the clinical case of a 9 month-old female in
whom four criteria of SLE were clearly documented at
6 months of age. In a review of literature, this is the
youngest patient reported with SLE.

Physicians must be very alert of the higher risk of
systemic complications in children that are diagnosed
with SLE at an early age.
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Introduccion

El lupus eritematoso sistémico (LES) es poco frecuen-
te, particularmente en la primera década de la vida; su
inicio antes de 1 afio de edad es muy raro y conlleva un
diagnéstico dificil de documentar, ya que las manifesta-
ciones pueden ser muy variables y parecerse a las de una
gran variedad de enfermedades'. El diagnéstico es clini-
co y por hallazgos de laboratorio, ademds de que el pa-
ciente debe cumplir criterios diagnésticos determinados
por el American College of Rheumatology?.
Presentamos el caso de una lactante menor en la que se
documentaron claramente mds de cuatro criterios diag-
nésticos de LES desde los 6 meses de edad y que podria
ser, de acuerdo con lo revisado en la literatura, el caso
de la paciente mds pequefia.

Caso clinico

Nifa de 9 meses de edad, con historia de fiebre cotidia-
na de hasta 40 °C, de predominio nocturno, aumento
de volumen, temperatura y dolor en la mufieca derecha
y la rodilla izquierda, con limitacién al movimiento, de
3 meses de evolucién. La exploracién fisica mostré pali-
dez generalizada, adenopatias cervicales, borde hepitico
3 cm por debajo de las lineas convencionales, bazo pal-

pable a 1,5 cm y adenopatias inguinales de 0,5 cm. La
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biometria hemitica revelé6 anemia (hemoglobina, 6,4
g/dD); los leucocitos y las plaquetas se encontraban den-
tro de limites normales; lactatodeshidrogenasa, 3.495
U/l, y prueba de Coombs, positiva a tres temperaturas.
Las pruebas de funcién renal fueron normales, pero se
encontré en un andlisis urinario eritrocituria y cilindros
granulosos, proteinuria negativa. Se reportaron ANA
1:320 en patrén moteado fino; anti-ADN, 262 U/m;
C3, 181 mg/dl (90-180 mg/dl); C4, 29,3 mg/dl (10-40
mg/dl); IgG, 2.660 mg/dl (700-1.600 mg/dl); IgM,
194 mg/dl (40-230 mg/dl); IgA, 12 mg/dl (70-400
mg/dl); anti-Sm, anti-RNP, anti-Ro y anti-La negati-
vos. Tomografia axial con derrame pleural bilateral.
Nueve meses después presentd lesiones dérmicas, carac-
terizadas por mdculas y pdpulas eritematosas en la re-
gién malar, indicio de actividad de la enfermedad. A los
2 afios de edad, por biopsia renal se documenté nefro-

patia lipica de clase IIb.

Discusion

En la edad pedidtrica la incidencia de LES se estima en
0,36-0,9/100.000 nifios, con prevalencia mayor en mu-
jeres que en varones (aproximadamente 3:1 en nifios
menores de 12 afios y 10:1 en nifios mayores)™®. Sin
embargo, el inicio de LES antes de los 4 afios ocurre
con muy baja incidencia®. De los 300 casos de lupus pe-
didtrico atendidos en un periodo de 10 afios en la clini-
ca de enfermedades por dafio inmunoldgico del Hospi-
tal Infantil de México Federico Gémez, ninguno tiene
edad de inicio antes de los 4 afios de edad. En el caso
que presentamos los sintomas de LES se iniciaron a los
6 meses de edad, y por la edad y la presentacién de los
sintomas se descartaron causas infecciosas y neopldsicas.
En la literatura actual sélo hay tres comunicaciones de
casos de LES en menores de 1 afio de edad, pero su
forma de inicio no mostraba un cuadro caracteristico*®.
El lupus neonatal, causado por el paso transplacentario
de anticuerpos IgG anti-Ro/La, es un fenémeno bien
conocido. Usualmente estos lactantes se presentan con
eritema malar y lesiones anulares, ademds de bloqueo
cardiaco congénito. Pero estas lesiones son vistas al na-
cimiento o en las primeras 8 semanas de vida’.
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El caso que presentamos quizd sea el de la paciente de
menor edad con alteraciones inmunitarias y hematold-
gicas, artritis no erosiva, nefritis lipica y serositis, como
la tipica presentacién de LES en nifios mayores y adul-
tos®. Estd generalmente establecido que los nifios tienen
una afeccién renal mds grave que los adultos, y la hepa-
toesplenomegalia y la linfadenopatia son mds caracte-
risticos del lupus de inicio en la infancia. El perfil de
autoanticuerpos revela una frecuencia elevada de anti-
ADN mis en nifios que en adultos y los ANA estdn
presentes en el 95% de los nifios con LES. Asimismo,
el LES es menos frecuente en nifios que en adultos’.

En un estudio reciente, Pluchinotta et al'® encontraron,
al evaluar las caracteristicas clinicas en pacientes pedid-
tricos con LES en tres diferentes grupos de edad, que la
prevalencia de la afeccién de dérganos internos parece
disminuir con la edad. El lupus infantil es mds severo y
produce mis mortalidad que en otras edades™.

Los médicos deben estar atentos al mayor riesgo de
complicaciones sistémicas en nifios con LES que se ini-
cia a una edad temprana y realizar un diagnéstico opor-
tuno de esta enfermedad.
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