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Lupus Eritematoso Sistémico, una enfermedad  
multidisciplinaria

Systemic Lupus Erythematosus, a multidisciplinary disease
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EDITORIAL

El lupus eritematoso sistémico de inicio juvenil 
(LESJ), es una enfermedad rara y grave, de naturaleza 
autoinmune. Puede afectar cualquier órgano y provo-
car daño importante, discapacidad y muerte. El inicio 
juvenil se define cuando comienza antes de los 18 años 
y representa un 15-20% del total de pacientes con lu-
pus eritematoso sistémico (LES)1. Comparado con el 
LES del adulto, el LESJ es más agresivo, con mayores 
índices de gravedad, incremento en la toxicidad del 
tratamiento, que también determina una mayor mor-
bimortalidad de la enfermedad1,2. La incidencia y pre-
valencia reportada en Estados Unidos es 2,22 y 9,73 por 
100 mil menores de 18 años, respectivamente3. La edad 
media de presentación es de 13 años, más frecuente en 
el sexo femenino, alcanzando una proporción de 9:1 en 
la adolescencia. 

La etiología es desconocida, pero sin duda es multi-
factorial. Las presentaciones familiares, la alta concor-
dancia entre gemelos univitelinos y mayor gravedad de 
la enfermedad en etnias de Asia y África sugieren que 
factores genéticos tienen un rol fundamental en la pa-
togenia del LESJ. Se han descrito mutaciones genéticas 
(lupus monogénico), polimorfismos y otros factores 
asociados como la epigenética, que podría determinar 
la edad de presentación del LESJ, manifestaciones clí-
nicas, gravedad, respuesta a tratamiento y pronóstico1.

Las manifestaciones clínicas son muy diversas y 

con compromiso multiorgánico. No existen criterios 
diagnósticos validados en pediatría, utilizándose los 
validados en adultos: Criterios Diagnósticos del Co-
legio Americano de Reumatología (ACR) 1997, Syste-
mic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC 
2012) y los EULAR/ACR 20191,3-5. Estos últimos han 
mostrado mayor sensibilidad que los ACR 1997 y una 
especificidad similar, permitiendo detectar más pa-
cientes con LESJ, sobretodo en las fases iniciales de la 
enfermedad1,4. La artritis y las manifestaciones muco-
cutáneas están presentes en 2/3 de los pacientes3; es 
menos frecuente, pero no menos importante, el com-
promiso cardíaco, pulmonar, hematológico y neuro-
lógico. La afectación renal es más frecuente que en los 
adultos, está presente en el 80%, en los primeros 2 años 
de evolución. La edad es un factor relevante en la pre-
sentación del LESJ, los adolescentes tienen un mayor 
número de criterios ACR y severidad de enfermedad 
al momento del diagnóstico, como también mayor 
compromiso mucocutáneo, musculoesquelético, car-
diorrespiratorio y renal2. Esto hay que tenerlo presente 
en la sospecha clínica de los pacientes de menor edad, 
pues el LESJ puede ser menos sintomático y de mayor 
dificultad diagnóstica. Las manifestaciones mucocutá-
neas de LESJ son frecuentes después del compromiso 
musculoesquelético y hematológico, como el rash ma-
lar, eritema lúpico, fotosensibilidad, úlceras orales y/o 
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nasales, alopecia, vasculitis, lupus buloso, entre otras. 
Lo importante del compromiso dermatológico en los 
niños es que está asociado a compromiso sistémico, a 
diferencia de los adultos que puede tener lupus limi-
tado a la piel6, haciendo fundamental el trabajo cola-
borativo entre dermatólogos y pediatras para un ade-
cuado diagnóstico, en especial cuando son el primer 
síntoma de la enfermedad.

En relación con las alteraciones de laboratorio, no 
existe un único examen o test que sea específico para 
el diagnóstico de LESJ, pero es frecuente observar al-
teraciones hematológicas (linfopenia, plaquetopenia 
y anemia hemolítica) en un 50% y evidencia de glo-
merulonefritis en 40%. Dentro de los exámenes más 
específicos y relacionados con LESJ, están los anticuer-
pos antinucleares (ANA) habitualmente a títulos altos 
(recordemos que los ANA no son específicos de LES y 
que pueden estar positivos en personas sanas o poste-
riores a cuadros infecciosos, en general a títulos bajos 
o intermedios), los anticuerpos Anti DNA de doble ca-
dena y complemento C3 y C4 bajos; estos 2 últimos es-
tán asociados a actividad del LESJ y nefropatía lúpica. 
Así como la edad determina si el LESJ es más o menos 
sintomático, sucede algo similar con los exámenes de 
laboratorio. Los adolescentes tienen mayores títulos de 
ANA, Anticuerpos anti DNA y complemento bajo, en 
comparación a los pacientes con LESJ pre o peripube-
rales2,3.

El tratamiento del LESJ es y debe ser realizado en 
forma multidisciplinario, encabezado por el pediatra 
reumatólogo, pero involucrando a todos los especia-
listas necesarios, debido a la naturaleza multisistémica 
de la enfermedad. Es importante mencionar también 
los lazos que se deben crear con los reumatólogos de 
adultos, idealmente a través de policlínico de transi-
ción, considerando que ésta es una patología crónica y 
que en algún momento deberán ser derivados. El pilar 

del tratamiento farmacológico es el control de la in-
flamación y la inmunosupresión; lamentablemente la 
gran mayoría de los protocolos de tratamiento son de-
rivados de estudios de adultos, y muchos de los fárma-
cos usados en el LEJS no cuentan con aprobación en 
población pediátrica. Es más, solo la aspirina y la pred-
nisona están autorizados para esta en Estados Unidos, 
en este grupo etario3. Dentro de los medicamentos más 
utilizados están los corticoides, como la prednisona. 
Un 90% de los pacientes con LESJ los utilizan y están 
expuestos a sus efectos adversos como talla baja, ne-
crosis avascular y cataratas, por lo que los agentes aho-
rradores de corticoides habitualmente son utilizados, 
como la hidroxicloroquina, ciclofosfamida, azatiopri-
na y micofenolato (Estos últimos cuando hay compro-
miso renal, hematológicos y/o neuropsiquiátrico)3. Las 
terapias biológicas como Rituximab®, utilizados para 
casos refractarios de la enfermedad y Belimumab®, con 
reciente aprobación por la FDA también están dentro 
de la batería farmacológica. Así como en otras enfer-
medades, se debiera implementar el “Treat to Target” 
(T2T) con el objetivo de optimizar la terapia, reducir 
el daño orgánico, mejorar la calidad de vida y sobrevi-
da, y así reducir la toxicidad farmacológica, que agrega 
morbilidad a la enfermedad1.

Finalmente, el pronóstico actual gracias a la inter-
vención multidisciplinario y tratamiento farmacoló-
gico agresivo ha mejorado en forma significativa, con 
una baja mortalidad (2%), pero con hasta un 30% de 
daño orgánico a los 3 años de seguimiento3, principal-
mente renal, lo que recalca la importancia del T2T para 
reducir dicha morbilidad.
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