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RESUMEN

El lupus neonatal es una enfermedad que se presenta ante de los seis primeros
meses de vida, se caracteriza por presencia de manifestaciones cutaneas,
citopenias y colestasis. La principal complicacién esta dada por lo trastornos no
transitorios de tipo cardiovascular dentro de los que destacan los trastornos del
ritmo con necesidad de utilizacion de marcapaso. Estas complicaciones generan
elevada morbimortalidad. El objetivo de esta investigacion es presentar el caso
clinico de un nifio de 4 meses de nacido que debuta con manifestaciones cutaneas,
citopenias y trastornos del ritmo. No se recoge el antecedente familiar de lupus
eritematoso sistémico, pero si de una abuela paterna con diagnéstico confirmado
de artritis reumatoide. El diagndstico definitivo de lupus neonatal se obtuvo
después de descartas varias afecciones; estuvo basado en la combinacién de
manifestaciones clinicas y hallazgos de laboratorio. Se prescribieron esteroides y
ha presentado una evolucién favorable. Se concluye que el lupus neonatal puede
presentar en niflos cuyos padres no presentan diagnostico de lupus eritematoso
sistémico ni otra enfermedad reumatica, lo que dificulta y retrasa el diagndstico
definitivo de la enfermedad. El uso de esteroides facilita el control del proceso

inflamatorio que genera las manifestaciones clinicas y complicaciones de la
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enfermedad. La vigilancia epidemioldgica de esta enfermedad debe incluir a todas
las gestantes con antecedentes de enfermedad autoinmune, no solo de lupus
eritematoso sistémico.

Palabras clave: enfermedad reumatica; lupus eritematoso sistémico; lupus

neonatal; inflamacion

ABSTRACT

Neonatal lupus is a disease that occurs before the first six months of life; It is
characterized by the presence of skin manifestations, cytopenia’s and cholestasis.
The main complication is given by non-transitory cardiovascular disorders, among
which rhythm disorders requiring the use of a pacemaker stand out. These
complications generate high morbidity and mortality. The objective of this research
is to present the clinical case of a 4-month-old child who debuts with skin
manifestations, cytopenia’s and rhythm disorders. There is no family history of
systemic lupus erythematosus, but there is a paternal grandmother with a
confirmed diagnosis of rheumatoid arthritis. The definitive diagnosis of neonatal
lupus was obtained after ruling out several conditions; It was based on the
combination of clinical manifestations and laboratory findings. Steroids were
prescribed and he has had a favorable evolution. It is concluded that neonatal lupus
can occur in children whose parents do not have a diagnosis of systemic lupus
erythematosus or another rheumatic disease, which makes the definitive diagnosis
of the disease difficult and delayed. The use of steroids facilitates the control of
the inflammatory process that generates the clinical manifestations and
complications of the disease. Epidemiological surveillance of this disease should
include all pregnant women with a history of autoimmune disease, not only
systemic lupus erythematosus.
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Introduccion

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad inflamatoria, sistémicay
cronica que se caracteriza por inadecuada actividad de los linfocitos T y B. Estas
alteraciones condicionan la presencia de un proceso inflamatorio local y sistémico
mantenido y produccion de autoanticuerpos. Estos elementos generan distintos
grados de discapacidad funcional y afectacion considerable de la percepcion de
calidad de vida relacionada con la salud.("{2.0)

Desde el punto de vista epidemioldgico se describe que el LES puede presentarse
en pacientes de cualquier edad, sexo y raza; sin embargo, se describe un
predominio de afectacién en mujeres en edad joven. Su prevalencia es variable y
esta en dependencia del tipo de estudio y la zona geografica donde se realiza la
investigacion; de forma general se describe una prevalencia que oscila entre 0,7 y
1,8 % de la poblacion total.(2:®)

Varias son las formas clinicas de presentacion del LES. La principal y mas
comunmente diagnosticada es el lupus eritematoso sistémico; el lupus
medicamentoso se asocia al consumo de farmacos que pueden ocasionar la
presencia de manifestaciones clinicas de la enfermedad; el lupus de inicio tardio
se presenta en pacientes mayores de 50 afos de edad y presenta una evolucion
satisfactoria de forma general. La ultima forma clinica de presentacion del LES es
el lupus neonatal que ocupa el tema de esta investigacion.®.(3).©)

El LES neonatal se conceptualiza como la confirmacion de la enfermedad durante
los primeros 6 meses de vida. La mayoria de los pacientes con esta enfermedad
son hijos de padres con antecedentes de LES, principalmente, hijos de madres con
LES.?)

Las manifestaciones clinicas del LES neonatal incluyen la presencia de distintos
cuadros de lesiones dermatoldgicas, que pueden ir desde lesiones agudas como
el rash malar y otras, hasta lesione crénicas como es la paniculitis IUpica, etc.
Suelen presentarse citopenias (leucopenia, anemia y trombocitopenia) vy
colestasis. La complicacion mas frecuente de la enfermedad se relaciona con los

bloqueos de rama y auriculoventriculares, los que motivan que alrededor del 60 %
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de los casos necesiten la colocacién de un marcapaso; un tercio de los nifios con
marcapaso fallecen.(?)(®)

Si bien es cierto que el diagnéstico de la enfermedad es dificil de sospechar y
confirmar, se centra en la combinacién de manifestaciones clinicas sugerentes y
positividad de anticuerpos. Dentro de estos ultimos son los de mayor significacidon
el anticuerpo antinuclear, el anti DNA de doble cadena, anti Smith, anti SSA y anti
SSB. Los esteroides constituyen la piedra angular del tratamiento de la
enfermedad.®

El objetivo de esta investigacion es reportar el caso de un nifio de 4 meses de edad
que comienza con manifestaciones dermatologicas, trastornos del ritmo vy
citopenias que permiten llegar al diagndstico de lupus neonatal sin antecedentes
familiares previos de lupus eritematoso sistémico. Se considera un caso
importante para el conocimiento de las manifestaciones clinicas que pueden ser
consideradas como de sospecha clinica del debut del LES con compromiso

neurolégico.

Caso clinico

Se trata de un lactante masculino, de 4 meses de nacido, que es traido a consulta
médica de dermatologia por presentan lesiones ampollosas a nivel de ambas caras
laterales del cuello y parte del cuero cabelludo. La madre expresa que estas
lesiones empezaron desde hace alrededor de 20 dias y que inicialmente eran
escasas y pequefias, pero que han ido aumentando en nimero y volumen. Refiere
que cuando empezaron a aparecer llevo al nifio a consulta de medicina familiar y
que le prescribieron unas cremas sin resultado positivo. Expone que en los ultimos
7 dias ha notado que el nifio se encuentra algo apatico y que ha disminuido su
apetito, sin querer ingerir muchos alimentos.

Como datos relacionados con los antecedentes del lactante destaca un nacimiento
a las 39,1 semanas, de parto eutdcico institucional, con adecuado peso al nacer
(3150 gramos) y un desarrollo psicomotor normal de acuerdo a su edad. Como

dato significativo destaca que solo estuvo con lactancia materna exclusiva durante
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3 meses y a partir de esa edad se comenzé a introducir otros alimentos incluida
leche artificial, por lo que ya no esta lactando.

Al examen fisico inicial se identifica presencia de lesiones dermatolégicas, de tipo
ampolloso, localizadas a nivel de ambas caras laterales del cuello y en el cuero
cabelludo; los signos vitales del nifilo en ese momento eran normales para su edad
y no se identificaron otros elementos positivos al examen fisico inicial. Se
realizaron estudios complementarios observandose una anemia de 11,8 gr/L, lo
que inicialmente fue asociado al régimen nutricional del lactante. Teniendo en
cuenta la presencia de anemia, la edad del nifio y las manifestaciones de piel se
decidié hospitalizar al nifio para mejor estudio y tratamiento.

El estudio de la anemia mostr6 una anemia normocitica normocromica con valores
adecuados de adecuado numero de plaqueta y leucocitos; los valores de hierro
sérico, vitamina B12 y acido félico se presentaban dentro de parametros normales,
al igual que el resto de los examenes orientados al estudio de la anemia del
lactante.

Durante la estancia hospitalaria se pudo identificar que el cuadro dermatoldgico no
presentd una evolucion favorable persistiendo las lesiones. Se comenzé a
identificar trastornos del ritmo dados por una bradicardia para la edad por lo que
se decidio solicitar la interconsulta con cardiologia pediatrica. Se identifica la
presencia de una bradicardia, sin llegar a presentarse un bloqueo de rama o
auriculo ventricular.

A partir de esta situacion se identifica el antecedente de artritis reumatoide en la
abuela materna, se solicitan examenes complementarios e interconsulta la
especialidad de reumatologia. Se reciben resultados de estudios inmunoldgicos
donde se observa positividad de anticuerpos antinucleares (ANA), anti Smith y anti
SSB (Ro). Ante la presencia de estos hallazgos se concluye el caso como un lupus
neonatal.

Se prescribié medicaciéon basado en los cuidados de la piel, uso de esteroides por
via oral a dosis de 0,5 mg kg de peso y seguimiento por las especialidades de
reumatologia, dermatologia y cardiologia. Veinte dias después fue dado de alta el
lactante, con mejoria ostensible del cuadro dermatolégico, no mas

manifestaciones cardiovasculares y una hemoglobina de 12,6 gr/L. En la
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actualidad se mantiene en seguimiento por especialidad de reumatologia y

cardiologia, sin que se hayan registrado exacerbaciones de la enfermedad.

Discusion
El LES neonatal constituya una forma clinica de la enfermedad cuyo diagndstico es
infrecuente y raro. Las dificultades se centran en varios elementos: su baja
incidencia, la pluralidad de manifestaciones clinicas, la similitud de las mismas con
otras enfermedades mas frecuentes y el bajo nivel de sospecha clinica que se
mantiene en la actualidad ante esta enfermedad.
Un diagndstico tardio de la enfermedad condiciona una perpetuacion del proceso
inflamatorio que condiciona afectaciones locales y sistémicas. El tratamiento
retardado o inadecuado, puede conducir a la muerte del paciente secundario a las
complicaciones de la enfermedad; principalmente los trastornos del ritmo
cardiaco.
En el caso que se reporta existen algunos elementos que contrastan con lo
publicado en la literatura y otros que se asemejan a la descripcion de
caracteristicas generales, clinicas, diagnosticas y terapéuticas. A continuacion, se
hace un resumen de los principales elementos en este sentido.
El primer elemento que llama la atencion la presencia de la enfermedad en un
lactante sin antecedentes directos en los padres de LES; hasta el momento, la
totalidad de los caos clinicos reportados en la literatura cuentan con presencia de
antecedentes en los padres de LES, especialmente de la madre.®-:©)(10)
En este caso, el Unico antecedente de enfermedad reumatica identificado fue el de
la abuela materna con artritis reumatoide. Una posible explicacién estaria dada por
la transmision de la susceptibilidad genética de afectacion inmunolégica
transmitida de la abuela a la madre y de la madre al paciente en cuestion;
susceptibilidad genética que pudo haberse expresado a partir de cualquier suceso
como un cuadro viral o la simple suspension de la lactancia y del aporte de
inmunoglobulinas que ella incluye dentro de su contenido.
Otro elemento a tener en cuenta es la presencia de la enfermedad en un lactante

masculino. Si bien es cierto que no existen reportes que hablen del predominio del
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LES neonatal por uno u otro sexo; si se describe que las otras formas clinicas de
presentacion del LES son mucho mas frecuentes en el sexo femenino. Este hecho,
y la no presencia de antecedentes de LES en los padres, puede condicionar el
retraso en la sospecha clinica, diagndstico definitivo y tratamiento oportuno de la
enfermedad, condicionando presencia de complicaciones y aumentando la
morbimortalidad de causa directa.®®)(10.07)

Las manifestaciones clinicas que presentd el lactante coinciden con aquellas que
son reportadas en la literatura como de mayor frecuencia de presentacion;®1)
manifestaciones dermatoldgicas, en este caso las lesiones ampollares; citopenias,
representado por las cifras de hemoglobina y la presencia de trastornos
cardiovasculares, constituyeron la base para la sospecha clinica de la enfermedad.
Todas estas manifestaciones clinicas del LES neonatal se generan de forma
secundaria al proceso inflamatorio mantenido que caracteriza la enfermedad.
Adicionalmente, el proceso inflamatorio condiciona la presencia de
complicaciones que pueden llegar a poner en peligro la vida del paciente; de ahi la
importancia de controlar de forma rapida, oportuna y permanente el proceso
inflamatorio como expresion de alteracion funcional del sistema inmune. (10.(1).(12)
El diagndstico, en este caso, se centrd en los hallazgos de laboratorio; si bien es
cierto que las manifestaciones clinicas del paciente pudieron haber orientado en
cierto modo a la sospecha clinica de la enfermedad, al ser muy generales, fue
necesario basarse en los examenes complementarios para confirmar el
diagnostico de LES neonatal. La positividad de ANA, anti Smith y anti Ro, fue
suficiente para confirmar el diagnostico.

Por ultimo, es necesario referirse al esquema terapéutico; el paciente habia
recibido tratamiento a base de cremas para las lesiones en la piel; sin embargo,
este tratamiento no habia resultado efectivo ya que permanecian las lesiones. El
cuadro del paciente mejoré considerablemente con la administracién de
esteroides.

Es importante sefalar que siempre es necesario conocer los mecanismos
etiopatogénicos de las enfermedades para poder enfocar los recursos
terapéuticos; en este caso, si se diagndstica un LES neonatal y se conoce que la

inflamacion y la produccion de autoanticuerpos son sus principales elementos

(@) v | 7

Esta obra esta bajo una licencia https://creativecommons.org/licenses/by-nc/4.0/deed.es ES




Revista Cubana de Reumatologia. 2024;26(2024):e1249

etiopatogénicos, entonces el uso de esteroides aporta ventajas en el control del
proceso inflamatorio y como modulador del funcionamiento del sistema inmune.

Ademas de los elementos antes mencionados, el reporte del presente caso deja
como ensefianza que no se deben estereotipar patrones en torno a enfermedades;
las caracteristicas sociodemograficas y epidemioldgicas pueden orientar hacia el
diagnostico de determinada afeccion; pero no pueden ser utilizadas para descartar

Su presencia.

Conclusiones

El LES neonatal puede presentar en nifios cuyos padres no presentan diagnostico
de lupus eritematoso sistémico ni otra enfermedad reumatica, lo que dificulta y
retrasa el diagndstico definitivo de la enfermedad. El uso de esteroides facilita el
control del proceso inflamatorio que genera las manifestaciones clinicas y
complicaciones de la enfermedad. La vigilancia epidemiolégica debe incluir a
todas las gestantes con antecedentes de enfermedad autoinmune, no solo de

lupus eritematoso sistémico.
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