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El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) pediátrico, es  usualmente severo con   compromiso  orgánico 
importante. En el presente estudio se caracterizó la enfermedad,    se establecieron los criterios 
diagnósticos  iníciales y se relacionó   la sintomatología  con la edad  y evolución  del paciente. Previo 
consentimiento informado por escrito, se realizó un estudio  longitudinal– prospectivo en 30  pacientes 
entre 6 y 18 años de edad, (Unidad de Inmunología - Ciudad Hospitalaria Enrique Tejera - enero 2006 -
julio 2007)   (22: controles cada tres meses, enero 2006 – Julio 2007 y 8 con controles previos: revisión 
de historias clínicas), con mínimo  4 criterios  + (American College of Rheumatology)  para LES.     El 
82.8%: sexo femenino. Promedio edad inicio: 12.37 (±3.35): masculino: 14.4±4.7, femenino: 
15.3±4.1años (P>0.05).  Criterios diagnósticos iníciales más frecuentes: alteraciones inmunológicas: 
68,9%, (anticuerpos anti DNA: 60% - anti Sm: 28,57% - antifosfolípidos: 27,77%), anticuerpos 
antinucleares positivos: 68,9% y alteraciones renales 62,1%;  la asociación  que se presentó con mayor 
frecuencia fue artritis, desórdenes inmunológicos  y anticuerpos antinucleares. Evolución durante 
controles: signo más frecuente, (72,4%) artritis y/o artralgias (una o más articulaciones), disminuyó su  
incidencia entre los niños de más edad; las alteraciones en piel fueron más frecuentes en  niños  
menores de 10 años y la elevación de la temperatura entre  11 y 15 años de edad, alteraciones renales 
se presentaron  en 50% de los niños con edades  entre los 11 y 15 años. Mala evolución asociada con: 
1) rash discoide, artritis, alteraciones renales o neurológicas, serositis, y/o fiebre. 2) 5 o más criterios 
positivos   3) Depuración de creatinina disminuida. 4) Complemento sérico  disminuido  
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ABSTRACT 

Pediatric systemic lupus erythematosus: characterization of 30 cases      

Systemic Lupus Erythematosus (SLE) in children is usually severe, with major organic involvement. In the 
present study the disease was characterized; diagnostic criteria were established, and initial symptoms 
were related to age and evolution of the patient. After informed written consent, a prospective longitudinal 
study was carried out on 30 patients between 6 and 18 years of age (Immunology Unit - Enrique Tejera 
Hospital City - January 2006-July 2007) (22 with follow-ups every three months, January 2006 - July 
2007, and 8 with prior follow-ups: review of medical records), with a minimum of 4 criteria (American 
College of Rheumatology) for SLE. 82.8% female. Average age of onset: 12.37 (± 3.35); male 14.4 ± 4.7, 
female 15.3 ± 4.1 (P> 0.05). Most frequent initial diagnostic criteria: immunological, 68.9%, (DNA 
antibodies: 60% - Anti Sm: 28.57% - antibodies: 27.77%), positive antinuclear antibodies 68.9% renal 
impairment 62.1%. Most frequent association: with arthritis, antinuclear antibodies and immune disorders. 
Developments during follow-ups: most frequent sign, arthritis and/or arthralgia in one or more joints, 
72.4%; incidence decreased among older children. Skin disorders were more common in children under 
10 years of age, and temperature rise in those aged 11 to 15. Renal impairment was present in 50% of 
children aged between 11 and 15. Poor outcome was associated with: 1) discoid rash, arthritis, kidney or 
neurological disorders, serositis, and/or fever. 2) 5 or more positive criteria.  3) Decreased creatinine 
clearance. 4) Decreased serum complement   
 
Palabras clave: pediatic systemic lupus erythematosus, diagnosis SLE, pediatric SLE 

 
INTRODUCCION 

 
El Lupus Er itematoso Sistémico (LES), protot ipo de las enfermedades 
autoinmunes, es una alteración mult isistémica que se caracteriza por un cuadro 
clínico variable y diversas anormalidades serológicas (1).  Su incidencia en 
adultos se est ima en 2-7,6 /105  por año, con una prevalencia  de 12-50/105 :  en 
el 20% de los pacientes la enfermedad se inic ia en la infancia, ocupa el 
segundo lugar entre las enfermedades del colágeno infanti les, y para algunos 
autores,  el 15% de los pacientes inic ia la enfermedad   antes de los 18 años,  
representando los niños entre el 8 y el 18% de todos los LES  (2) (3) (4) (5) 
(6). Su diagnóstico debe ser considerado en todo niño, part icularmente 
adolescente, con una historia de sintomatología mult isistémica por más de una 
semana de duración y sin diagnóstico preciso (7). Aunque la presentación 
clínica y los hal lazgos inmunológicos  son similares a los reportados entre la 
población adulta, los niños usualmente t ienen una enfermedad más severa con 
altos grados de compromiso  orgánico (8).  
 
Recientemente se han descrito las principales característ icas de ésta 
enfermedad en niños lat inoamericanos,  indicando algunas diferencias en las 
formas de presentación relacionadas con las razas de los niños estudiados,  
adicionalmente también se ha reportado la existencia de una amplia var iación 
en las formas de presentación de la enfermedad, relacionada con factores 
ambientales, genéticos y geográf icos (9, 10). 
 
 El objet ivo del presente estudio es caracter izar el LES en un grupo de 
pacientes pediátr icos, controlados en la Unidad de Inmunología de la Ciudad 
Hospitalar ia Enr ique Tejera, entre enero del año 2006 y jul io del 2007,  
estableciendo los criter ios diagnóst icos presentes en el in icio  de la 
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enfermedad, relacionando las manifestaciones iníc iales   con la edad de 
diagnóst ico,  y la evolución  del paciente..  
. .  
 

MATERIALES  Y MÉTODOS 
 

Se trata de un estudio longitudinal– prospectivo. Se incluyeron  30 niños, entre  
6-18 años de edad, con diagnóstico conf irmado de LES (mínimo 4 criter ios del 
American Col lege of Rheumatology  -ACR-  posit ivos) (11), controlados en la 
Unidad de Inmunología de la Ciudad Hospitalar ia Enr ique Tejera, Valencia 
(Venezuela), de los cuales, 22 fueron evaluados cada tres meses durante el 
t iempo de duración del presente estudio, (enero 2006 – Jul io 2007), los 8 
restantes fueron caracterizados por revis ión de las historias clínicas, por 
cuanto fueron controlados durante los años previos a la realización del estudio,  
por los autores del presente trabajo.,  (2000 – 2006) sin acudir a  evaluaciones 
durante el lapso de t iempo considerado en el estudio.  Se elaboró un 
instrumento de recolección, en donde se vert ieron todos los  datos clínicos  (1.-  
Revisión de las historias clínicas de los 8 pacientes con controles previos al 
in ic io del estudio.  2.- Detalles del seguimiento per iódico   de los 22 pacientes 
incluidos). Para cada paciente en el momento del diagnóst ico se consideró la 
presencia de criter ios diagnósticos para LES según AC (11). También fueron 
considerados los siguientes parámetros: edad, sexo, historia famil iar posit iva 
para enfermedades autoinmunes (parentesco en primero y segundo grado de 
consanguinidad), antecedentes previos de enfermedades, característ icas 
clínicas y de laboratorio en el momento del diagnóstico, así como la evolución 
durante el año de seguimiento. Las manifestaciones clínicas  incluyeron la 
presencia de alteraciones  en piel y/o mucosas, art iculaciones (artr it is y/o 
artralgia por lo menos en una art iculación), músculos (mialgias), r iñón 
(proteinuria- persistente, mayor de 0,5 grs por día, y/o hematuria, ci l indruria, 
creatinina sér ica elevada), per icardio (pericardit is),  sistema nervioso 
(convulsiones o psicosis lúpica), pleura (pleurit is),  sangre (anemia, leucopenia:  
<4000/mm3 ,  l infopenia:  < 1500/mm3  o trombocitopenia: < 100.000/mm3) y 
f iebre. Para el estudio de la s intomatología los pacientes fueron distr ibuidos en 
tres grupos etarios para el momento del diagnóstico: Grupo I:  6 - 10 años,  
Grupo II :  11- 15 años, y Grupo II I :  Entre 16 y 18 años. Los parámetros 
inmunológicos de laborator io  incluyeron: Complemento sérico (f racciones C3 y 
C4), ant icuerpos antinucleares (ANA y/o anti DNA).  Se consideró una buena 
evolución del cuadro cuando el paciente durante el año de seguimiento no tuvo 
hospitalizaciones ni disminuciones del complemento sérico. El consentimiento 
informado por escrito de los representantes legales fue requisito indispensable 
para la inclusión de los pacientes.  
 
La información obtenida de los pacientes investigados fue procesada 
estadíst icamente ut i l izando el programa SPSS ver 10, mediante el cual se 
real izaron los cálculos de f recuencias y porcentajes que se muestran en las 
tablas y gráf icos correspondientes. También se ut i l izó, para real izar el análisis 
de signif icación estadíst ica,  el  test t  de Student  para establecer la 
signif icación o no de la diferencia de promedios de dos  muestras 
independientes. Otro test aplicado fue extensión de Freeman - Halton de la 
prueba de Probabi l idad Exacta de Fisher para tablas de 2 X 3, para conocer la 
existencia o no de de asociación signif icat iva entre las var iables categorizadas.  
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El nivel de signif icación f i jado para las pruebas mencionadas fue de menos 
de 0,05 (P < 0,05). 
  

 

RESULTADOS 

 El 83,8% de los pacientes fue de sexo femenino, con un f ranco predominio en 
todos los grupos etarios (Figura 1).  
 
 

 

Fig. 1. Porcentaje de LES de acuerdo a las edades 
 

 
La edad promedio  para el momento del diagnóstico de LES de 12.37 (±3.35) 
años, (14,4±4,7 y 15,3 ± 4,1 sexos mascul ino y femenino respectivamente, sin 
diferencias estadíst icamente signif icat ivas). En  4 pacientes (13,33%) se 
encontró una histor ia famil iar posit iva para enfermedades autoinmunes  (3  
artr it is reumatoide  – 1 diabetes mell i tus t ipo 1), y dos pacientes ref ir ieron LES 
en hermanos. El 26,66% de los pacientes reportó la presencia de enfermedades 
autoinmunes por lo menos 6 meses previos al diagnóst ico def init ivo de LES, 
siendo la más f recuente la púrpura trombocitopénica idiopática (4 pacientes: 3 
femeninos) seguida de hepatit is autoinmune, (2casos: mascul ino, 13 años y 
femenino, 15 años), y cardit is y pancreat i t is en dos pacientes.   
 
Los criter ios para LES presentes para el momento del diagnóst ico se 
especif ican en la Figura 2, los reportados con mayor f recuencia fueron:  
alteraciones inmunológicas (68,9%), (anticuerpos ant i DNA: 60% - anti  Sm: 
28,57% - ant ifosfolípidos: 27,77%), ant icuerpos antinucleares posit ivos (68,9%) 
y alteraciones renales (62,1%), siendo la asociación  que se presentó con 
mayor f recuencia la de artr it is,  desórdenes inmunológicos  y ant icuerpos 
antinucleares (10% del grupo total de pacientes).   
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El patrón más f recuente de anticuerpos antinucleares fue el moteado (80% del 
grupo ANA posit ivo). Los anticuerpos anti DNA fueron posit ivos en el 55% de 
los casos ANA posit ivos y en el 57,14% de los negat ivos.  En solamente un 
14,81% de los casos se encontraron ant icuerpos antifosfolipidicos. El patrón de 
autoant icuerpos mas f recuentemente encontrado en el sexo femenino fue: 
ANA+, ant i DNA+ Ant ifosfolípidos +, mientras que entre los pacientes 
masculinos fue: ANA+, ant i DNA +, anti Sm +.  
 

Todos los pacientes con excepción de uno (96,67%) presentaron disminución 
de las cif ras de complemento sérico en el inic io de la enfermedad. 
Durante el seguimiento de los pacientes, la artr it is y/o artralgias de una o más 
art iculaciones fue el signo que se presentó con mayor f recuencia durante la 
evolución (72,4%),   disminuyendo su  incidencia entre los niños de más edad, 
seguido por alteraciones en piel,  que se presentaron  con mayor incidencia en 
los niños por debajo de los 10 años; la  elevación de la temperatura fue más 
f recuente entre los 11 y 15 años de edad, mientras que las  anormalidades 
renales se presentaron durante los controles  en el 50% de los niños con 
edades iníciales entre los 11 y 15 años de edad.   (Tabla 1) 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Fig. 2 Distribución porcentualde criterios 
positivos para LES para el momento del 
diagnóstico.   
 
 I :inmunologícos; 
AN: ANA; 
R: renales;  
RM: rash malar;  
H: hematológicos; UO: úlceras orales;   
S: serositis;  
FS: fotosensiblidad; 
Ar: artritis;  
RD: rush discoide;  
N: neurológicos 
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Tabla 1 Distribución porcentual de manifestaciones clínicas dutante el año de control sún grupos de años 
de edad 

.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

                               * Porcentaje en base al total de pacientes de cada grupo de edad 

 
En relación con el funcional ismo renal,  el  37,9% del grupo total estudiado 
presentó disminución de la depuración de creatinina en algún momento de su 
evolución, con la mayor incidencia para el grupo entre los 11 y 15 años; en el 
30% de los pacientes con depuración normal  se evidenció la presencia de 
proteinur ia y/o cil indruria durante los controles. 
  
Todos los pacientes fueron sometidos a tratamiento (esteroides – oral o 
parenteral,  y/o inmunosupresores). Un 13,63% de pacientes abandonaron el 
control,  del grupo restante,  59,09%  evolucionó sat isfactoriamente durante el 
año de seguimiento, ( 50% de los pacientes mascul inos y 61,11% de los 
femeninos), s in hospital izaciones ni recaídas; y el 40,9%, a pesar del 
tratamiento, presentó recaídas asociadas fundamentalmente  a niveles de 
complemento persistentemente disminuidos y/o infecciones sobreagregadas;  la 
presencia de enfermedad neurológica, convulsiones o psicosis lúpica 
ensombreció el pronóstico (75% de estos pacientes: mala evolución).  No se 
encontró asociación signif icat iva entre la edad de diagnóst ico de la enfermedad 
y la evolución (Tabla 2)  

Edad 

Síntomas 6-10 

(%)* 

11 – 15 

(%)* 

16 – 18 

(%)* 

Todos  

Articulares 100 78,6 28,6 72,4 

Piel 75 35,7 42,9 48,3 

Fiebre 20 63,6 50 37,9 

Renales 12,5 50 14,3 31 

Pericarditis 25 42,9 0 28,6 

Pleuritis 12,5 50 0 28,6 

Mialgias 50 14,3 0 20,7 

Hematológicos 12,5 7 33,3 14,3 

Neurológicos 12,5 7,1 28,6 13,8 
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Tabla 2  Relación entre la edad de inicio de la enfermedad y la evolución de los pacientes 
 

Edad (años) 

EVOLUCIÓN 6-10 

(n/%)* 

11 – 15 

(n/%)* 

16 – 18 

(n/%)* 

TOTAL 

(n/%)** 

 BUENA 5 (38,4) 6 (46,1) 2 (15,4) 13 (59,10) 

MALA 3 (33,3 5 (55,5) 1 (11,1) 9 (40,9) 

* Porcentaje en base al total de pacientes de cada grupo de edad 
** Porcentaje en base al grupo total controlado  P>0,05. 

La evolución tórpida, con hospital izaciones se evidenció entre los pacientes 
que inicialmente presentaron:1) rash discoide, artr it is,  alteraciones renales o 
neurológicas, serosit is,  y/o f iebre.  2) 5 o más criter ios posit ivos   3)  Depuración 
de creat inina disminuida. 4) Complemento sérico  disminuido . 
 

DISCUSIÓN. 
 
Varios estudios sobre el LES pediátr ico sugieren que la edad de inicio  
modif ica la expresión de la enfermedad en términos de su presentación clínica,  
patrón de compromiso de órganos y alteraciones serológicas. En el presente 
estudio se evidencia la f ranca predilección de la enfermedad por el sexo 
femenino en los tres grupos etar ios considerados; en relación con este punto, a 
pesar del s ignif icat ivo papel que juegan las hormonas sexuales en la 
patogénesis de la enfermedad, factores genét icos y ambientales están también 
ínt imamente relacionados con las   las manifestaciones clínicas, y hay estudios 
similares al presente  que reportan predi lección por el  sexo femenino entre 
niños menores de 11 años, aunque para otros autores  este prevalencia se 
hace evidente después de los 10 años de vida (1- 8- 12-13). En relación con la 
edad de inic io de la enfermedad  de los pacientes incluidos, 12.37 (±3.35) 
años, s i bien fue un poco más alta entre el  grupo femenino, esta diferencia no 
fue signif icat iva, y se corresponde con lo reportado por otros autores (3,13). 
 
Se ha descr ito que en los pr imeros  años de vida, la combinación del  grado de 
inmadurez inmune con la presencia de  infecciones a repet ic ión, unido a una 
predisposición genét ica,  podrían tener un papel protagónico en la patogénesis 
del LES;  en relación con este últ imo factor, aunque se ha publ icado una mayor 
f recuencia de antecedentes  famil iares de enfermedades autoinmunes en los 
casos de LES pediátr icos que entre los adultos (1), no obstante, en el presente 
estudio solamente en 5 pacientes (13,3%) la historia en este punto fue posit iva, 
y 4  de ellos inic ian la enfermedad por encima de los 10 años. Sin embargo, es 
importante observar que, sumado al componente herencia, las condiciones 
geográf icas y socioeconómicas afectan la cal idad de vida y pueden ser un 
elemento importante en la patogénesis de la enfermedad, modulando su 
presentación clínica (14). 
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Los cr iter ios presentes con mayor f recuencia en el momento del diagnóst ico,   
fueron: alteraciones inmunológicas o renales y  ant icuerpos ant inucleares 
posit ivos. En este part icular, publ icaciones previas reportan resultados 
heterogéneos: Uziel y col en 102 pacientes (13,3 ±2,6 años)  descr ibe  cambios 
hematológicos: 94%, rash malar 49%, artr it is 45% y alteraciones renales 41% 
(3); Falcini y col (23 pacientes) reportan como manifestación inic ial de la 
enfermedad  f iebre, malestar y pérdida de peso (8). En una revis ión de las 
formas de presentación al in ic io del LES en niños, publ icada por Tucker y col 
(2) se precisa que es bastante var iable: las alteraciones renales osci lan entre 
20 y 84% dependiendo del estudio, el rash malar entre  21 y 68%, la artr it is 
entre 39 y 74%.   
 
Los ant icuerpos ant inucleares estuvieron presentes en 68,9% de los pacientes, 
porcentaje inferior al reportado por otros invest igadores que dan cif ras de 
posit iv idad entre 90 y 95%.  Para las alteraciones serológicas, la presencia de 
anticuerpos anti DNA osci la en trabajos similares entre  65 y 91,7%, y de 
anticuerpos ant if iosfolípidos entre 33 y 50%,  en el presente trabajo 68,9% de 
los pacientes tuvieron alteraciones inmunologícas, con una mayor incidencia de 
anticuerpos anti DNA (60%), seguido de anticuerpos anti Sm y antifosfolípidos 
de 28,5% y 27,7% respect ivamente, cif ras semejantes a las previamente 
reportadas (1- 3). 
   
En relación con las alteraciones neurológicas,  presentes en  13,7% del grupo 
total de pacientes, (15,3% con convulsiones y 7,14% con psicosis lúpica), es de 
hacer notar que estas cif ras muy probablemente no ref lejen totalmente la 
real idad del grado de afectación neurológica en estos pacientes, pues hoy en 
día se cree que la enfermedad neuropsíquica puede estar presente en un 
porcentaje mucho más alto que el precisado (entre el 18 y el 46%) (1), y para 
algunos invest igadores, dentro de este criter io deberían de incluirse, entre 
otros, trastornos de la función cognoscit iva, cefaleas, cambios de carácter, los 
cuales son de dif íci l  d iagnóst ico sobre todo entre la población adolescente 
(15).  Se ha publ icado la existencia de una relación negativa entre la presencia 
de trastornos neuropsiquiátr icos y el  compromiso renal en el momento del 
diagnóst ico, en el presente trabajo de los 18 pacientes que presentaron 
alteraciones renales durante el seguimiento real izado, solamente en 3 de ellos 
se evidenciaron alteraciones neuropsiquiatr itas (13,16).  Aunque es muy 
probable que las di ferencias entre los criter ios diagnósticos inic iales de las 
diferentes publ icaciones,  estén relacionadas con factores genét icos o 
ambientales, el  presente trabajo no t iene bases suf icientes para  precisar lo con 
segur idad. 
 
Se ha  descr ito que las manifestaciones art iculares son poco f recuentes en 
niños menores de 2 años, y  su incidencia aumenta  con  la edad de los 
pacientes (1); en el presente estudio, los síntomas art iculares fueron los que 
se presentaron con mayor f recuencia, sobre todo en el grupo diagnost icado 
entre los 6 y 10 años de edad; los trastornos renales y la serosit is (pericardit is 
y/o pleur it is) estuvieron presentes en mayor proporción entre los niños con 
edad de diagnóstico comprendida entre los 11 y 15 años, lo que coincide con lo 
reportado por otros autores (1) (8). Las mialgias y las alteraciones en piel 
fueron más f recuentes en los niños con diagnóst ico entre los 6 y 10 años, a 
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diferencia de otros autores que indican una mayor f recuencia de estos 
síntomas entre pacientes diagnosticados después de los 11 años (1). 
 
En relación con la evolución de la enfermedad, de los 22 pacientes seguidos,  
40,9% evolucionaron en forma tórpida, asociándose en estos casos la 
presencia de 1) rash discoide, artr it is,  serosit is,  y/o f iebre,  2) fal la renal o 
neurológica  y 3) cr is is de la enfermedad evidenciada por niveles séricos de 
complemento disminuidos. en reportes similares al presente se asocia el mal 
pronóst ico con falla renal,  alteraciones neurológicas y cr isis severas de la 
enfermedad (13 – 17). Aunque característ icamente se descr ibe que el 
diagnóst ico de LES en etapas más tempranas de la vida ensombrece el 
pronóst ico,  en el presente trabajo no se encontró relación entre la edad de 
inic io y la evolución durante el año de seguimiento (8-3). Es posible que el 
t iempo de control no haya permit ido encontrar este t ipo de asociación. 
 
En conclusión, el LES es una enfermedad autoinmune crónica, en donde las 
manifestaciones clínicas son variables, al  igual que las anormalidades 
serológicas, probablemente relacionadas con factores genéticos, geográf icos y 
socioeconómicos. En los pacientes pediátr icos, dado que continuarán con la 
enfermedad cuando l leguen a la adultez, es importante observar s i alguna de 
las manifestaciones clínicas observadas durante la infancia, inf luye o se 
relaciona con la enfermedad  tardíamente, en épocas poster iores, con el f in de 
inic iar o cambiar manejos terapéuticos en los pr imeros años del diagnóstico. 
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