TRABAJOS DE INGRESO

Las enfermedades del tejido
conjuntivo en la nifiez”

Jost ANTONIO CETINA-MANZANILLAZL

Las enfermedades reumdticas afectan Indistintamente a los adultos y a los nifios, pero usualmente son de mayor
gravedad en la infancia. La artritis reumatoide juvenil y el lupus eritematoso son las mds frecuentes, mas debe
tenerse en cuenta a otros padecimientos del tejido conjuntivo, como la dermatomiositis, la csclerodermia, la
poliarteritis nodosa y otros, que no son una rareza y que cuando se presentan durante la niiicz, revisten carac
teristicas peculiares que permiten difcrenciarlas de las formas de presentacién del adulto.

Se presentan sefs casos de enfermedades del tejido conjuntive en niftos, con caracteristicas especiales y sc
seriala In necesidad de establecer un diagndstico oportuno, lo que asociado al tratamiento adecuado al inicio de

la enfermedad, favorece un mejor prondstico.

Tradicionalmente sc¢ ha considerado que las enfer-
medades reumdticas afectan principalmente a los
adultos y poco se conoce sobre su frecucucia cn fa
infancia. Aunque la artritis remmatoide juvenil y
el lupus critcmatoso sistémico son las enfcrmeda-
des reumdticas mas frecuentes durante la infancia
otros padccimientos del tejido conjuntive que se
presentan indistintamente en adualtos y en nifos,
no deben ser consideradas como una rareza en
estos ultimos.

Las enfermedades del tejido conjuntive tienen
como comun denominador su agresividad y parti-
cipacion generalizada,” lo que ocasiona limitacion
funcional y desde luego, repercusion sobre la vida

* Presentado en {a sesidn crdinaria de la Academia Na-
cional de Medicina, celebrada et 15 de agosto de 1979,

1 Académico numerario. Hospital Regional de Especialida-
des. Institute Mexicano del Seguro Social. Mérida.
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en los nifios afectados.

La cxperiencia que se tieme sobre la frecuencia
y comportamiento de las enfermedades del tejido
conjuntive ¢n la infancia es relativamente escasa,®
lo que es motivo para presentar algunos casos con
caractcristicas especiales.

Material y métodos

Durante €l periodo comprendido entre junio de
1973 y junio de 1979, se estudié un grupe de seis
nifios con enfermedad dcl tejido conjuntivo, en
los cuales se diagnosticaron las siguientes enferme-
dades: lupus eritematoso sistémico, esclerodermia
localizada, poliarteritis nodosa y dermatomiositis,
padecimiento este dltimo que se encontrd en tres
nifios.

El diagnéstico de lupus eritematoso sistémico se
basé en los criterios establecidos por la  Aso-
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Cuadro 1. Principales alteraciones
inmunolégicas en lupus eritematoso sistémico.

Prueba Resultados
Factor reumatoide 1. 2560
V.D.R.L. Negativo
Sedimentacion 25-39 mm./h.
globular (Wintrobe}
Células L. E. Positivas
Coombs directo Positivo
Anticuerpos
antinucleares Ndcleo
Nucleoproteina
DNA (n) Anti
complemen-
tario
DNA (d) 18
Inmunoglobulinas:
lgG 1927 mg./dl.
IgA 323 mg./dl.
IgM 275 mg./dl.
Complemento sérico
—Fraccién C,
(B1a/B1C) 23-40 mg./dl.

ciacion Americana de Reumatismo.* Para €l diag:
nostico de esclerodermia localizada  (lineal) se
tomaron en consideracién las alteraciones en la
piel, la biopsia de la zona afectada, asi como la
evolucidn clinica, sin compromiso sistémico después
de 12 adios de evolucion. En la paciente con po-
Harteritis nodosa s¢ comprobé histolégicamente vas-
culitis cutdnea, lo que unide a los hallazgos de la
aortografia selectiva por técnica de Scldinger, per-
mitié establceer ¢l diagndstico. El diagndstico de
dermatomiositis se fundd en el cuadro clinico, las
alteraciones enzimdticas y los cambios propios de
miositis en la biopsia.

LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO

La paciente fue vista por primera vez a los once afics
de edad, con un cuadro de poliartritis aguda simétrica,
hipertermia, cefalea, aftas bucales, zenas equiméticas
y petequias en los miembros inferiores. El factor reu-
matoide fue positivo; la  sedimentacion  globular
(Wintrobe) fue de 27 mm./hora v las plaquetas va-
riaron entre 60 000 y 250 000 por mm3*. Se inicié tra-
tamiento con 45 mg. de prednisona y 4cido acetilsali-
eilico, obteniéndose desaparicion de las manifestaciones
agudas.

Cuatro afios mas tarde, después de una prolongada
exposicion al sol, se presentd hipertermia hasta de
40°C., cefalalgia intensa, disnea de medianos esfucrzos,
artralgias flogdticas en muficeas y rodillas, anemia he-
molitica y trombocitopenia.
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Fig. 1. Curso de la anemia hemolitica y trom-
bocitopenia en una joven de 15 afios con lupus
eritematoso sistémico.

El curso de los dos ultimos meses de su enfermedad
s¢ resume en la fig. 1, en la que se aprecia la evolucién
de la anemia hemolitica y su respuesta al tratamiento.
En T figura 2 sc sefiala ¢l dafio renal, a pesar de dosis
elevadas de prednisona y de metilprednisolona. Por
lo que respects a las altcraciones inmunologicas estas
se resumen en el cuadro 1. En e¢ste lapso se presentd
trombosis venosa iliofemoral profunda, que se com-
probd por venogratiz {fig. 3), obscrvindose buena
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Fig. 2. Evolucién progresiva de dano renal en
el lupus eritematoso sistémico.
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Fig. 3. Venografia. Aspecto de la circulacion
colateral y vascularizacién a nivel inguinal.

circulacién colateral v vasenlarizcion a mvel inguinal.
Se afiadid hipertension arterial, con cifras  diastolicas
de 100 a 110 mun, de Hg. Un dia antes del falleci-
micuto de lo paciente, en forma sabita se presentaron
cefalalgia intensa, convulsiones tomico-clonicas generali-
zadas, pérdida de la conciencia v coma profundo.

FESCLERODERMIA LINEAL

Un paciente masenline de 16 afios de edad consulto
por presentar acortamicnto  del miembro inferior de-
recho, lo que le ocasionaba dificultad para caminar.
i1 padecimicnte se habia iniciado a los cuatro afios
de cdad con zonas hipocrdmicus localizadas en la cara
anteraintena de la pierna derecha, con sensacién de
estimmicnto de la piel v pérdida del vello ¢n dicha
area, que sc extendicron progresivamente hasta abarcar
toda Ta pierna y el dorse del pie del mismo lado. La
biopsia de picl (fig. 4} mostré adelgazamicnto de la
epideris a cxpensas del estato espinoso, acortamicen-
to de los procesos interpapilares v oen o derms, asas de
coligena engrosadas v hialinizadas, con lo que sc es-
tablecié ¢l diagndstico de esclerodermia localizada. A
través de los 12 aiios de cvolucidn de la enfermedad,
ha desarrollado hipotrofia de 1a extremidad inferior de-
recha (cuadro 2 v Fig. 5). No se encontrd participacion
sistémica v todes los andlisis del laboratorio fucron
normales o negatives. Fl o eleetrocardiograma  mostrd
datos sugestivos de blogqueo de la subdivision anterior
izquierdd ¥ crecimienta ventricular del mismo lado,
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Fig. 4. Biopsia de piel, mostrando adelgaza-
miento de la epidermis, acortamientc de los
procesos interpapilares y en la dermis, asas de
coladgena engrosadas y hialinizadas.

POLIARTERITIS NODOSA

La paciente se hospitalizd o Tos seis afios de edad, por
presentar maltiples nadnlos subcutdneos localizados cn
la cata v en los micmbros superiores ¢ inferiores, haperter-
mia de 38.5°C., artralgias flogdticas en codos, tobillos
¥ 1odillas v edema facial de aproximadamente tres me-
ses de evolucion. Dos afios antes habia exhibido un
cuacro semejante aunque de menor gravedad, que ce-

Fig. 5. Marcada hipotrofia de la pierna derecha
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Cuadro 2. Alteraciones en las dimensiones de
la extremidad inferior derecha en un paciente
coh esclercdermia lineal,

Segmento esquelético Derecho  Izquierdo
Espina iliaca cm. cm.

anterosuperior

a maléolo medio 89 a3
Circunferencia del

muslo

Tercio superior 1 48

Tercio medio 36 43

Tercio inferior 275 345
Longitud del pie

{borde interno} 29 24.5

dit con la administracion de csteroides a dosis bajus,
deido acetilsaticilicn v penieiling. La biopsia de uno de
los n6dulos mostrd vasculitis de la dermis profunda,
con denso infiltrude de Tencocitos polimorfonuclearcs
en la pared wvascular, dilatacion focal importante de
capilares v arteriolas, pere sin participacién de los va-
sos superficiales {fig. 6). S¢ Je tratd con 45 mg. de
prednisona al dia v dos semanas después desaparceic-
ron los nodulos subentineos v la fichre, pero ¢l pros
ceso isquémico en los dedos de L mana evoluciond
hagia To climimacidn espontanen de las falanges dista-
les de los dedos meiiique ¢ indice derecho (fig. 7).
Se disminvd la predwisona hasta 2.5 mg. al diq,
permaneciendo Lt nifiy asintomitica durante dos afios,
cuando nuevamente presentd reactivacién de la cnfer

medad, lo que motivé auments de la dosis hasta 45
a 60 mg. durios de prednisona, que en la actualidad
se la reducido a la dosis de sostén de 2.5 mg. de pred-
nisona at dia.

Aunque desde el punto de vista clinico la paciente

Fig. 6. Corte histolégico de una biopsia de un
nédulo subcutaneo. Se observa vasculitis de la
dermis profunda con infiltrado de ‘eucocitos
pelimorfonucleares en la pared vascular.
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Fig. 7. Resorcion 6sea de falanges distales en
la mano derecha,

estd asintomatica, c¢n el clectrocardiograma s¢ mucstra
bajo voltaje en derivaciones  cstandar v precordiales
izquicrdas, con taquicardia de 110 por minuto; asimis-
mo presenta alteraciones en ¢l sedimento urinario y
disminucion de la depuracién de creatinina (cuadro
3}, por lo que se reahizd aortografia selectiva por téc-
nica de Seldinger, que mostré arteria tenal y rifidn
derecho con vasculurizucion notmal, arteria renal iz-
querds muy disminuida de calibre, con estiramiento
de sus ramas, zonas alternas de pequeiias dilatacioues

Fig. 8. Aortografia selectiva con vasculariza-
cién normal del rifidon dereche vy arteria renal
izquierda muy disminuida de calibre.
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Cuadro 3. Datos de laboratorio en una paciente con poliarteritis nodosa, estudiada durante

seis afos.

1973 1975 1977 1979
Hemoglobina {g./dl.) 7.60 9.60 12.40 12.00
Leucocitos {mm) 8100 14 600 7 000 8 400
Eosionéfilos % 2 24 14 2
Wintrobe (mm./h.) 20 14 12 15
V.D.R.L. Neg. Neg. Neg. Neg.
Albuminuria Hueilas Hueilas Neg. Huellas
Eritrocituria {por campo) 0 1 0 2
Depuracién de creatinina {ml./min.) 51 — 41,04 61
Factor reumatoide 1:640 Neg. Neg. Neg.
Anticuerpos antinucleares Neg. MNeg. —_ Neg.
Fraccion C; de complemento (mg./dl.) 128 — 102 94
IgG (mg./dl.) — — — 1285
IgA {mg./dl.} — — —_ 212
IgM (mg./dl.) —_ — —_ 163

¥ estenesis, con formacién de microaneurismas v exclu-
sion funcional del rifion izquicrdo. Tanto la aorta ab-
dominal como sus ramas iliacas eran normales (fig, 8

v 9}).
DERMATOMIOSITIS

Se estudiaron tres mifios con dermatomiositis, dos del
sexo masculino v uno del femenino. La edad de inicio

de la enfermedad varid entre 7 v 13 afios (promedio
9.66 afios); ¢l tiempo de evolucién fue de 3 2 36 me-
ses, con promedio de 17.66 meses (cuadro 4). Fn un
caso hubo antccedentes de infeceién por estreptococo
bets hemolitico. En los cuadros 5 y 6 se resumen las
principales manifestaciones clinicas. El rash cutineo
caracteristico fue observado en dos casos, con colora-
cién de heliotropo en los pirpados, acompafiado de

edema periothitario (fig. 10}, En un caso la manifes-
tacion cutinea inicial fue hipertricosis facial; este
mismo paciente desarrolld, seis meses después, extensas
zonas de calcinosis cutinea diseminadas en el térax y
los miembros supcriores. Fa todos ellos se apreciaron
zonas de dermatosis critematosas descamativas, loca-

N \\\\\\r\‘“‘&\\\

Fig. 9. Aortografia selectiva. Alteraciones
vasculares y exclusién funciona! del rifién iz-

quierdo, estenosis de la arteria renal, zonas al-
ternas de dilataciones y estenosis.
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Fig. 10. Edema y rash facial, caracteristicos de
ta dermatomiositis.

23



Cuadro 4. Caracteristicas clinicas de tres nifios con dermatomiositis.

Edad Tiempo Calci- Vascu-
inicio evolucidén Infeccion Sintomas nosis  litis
Caso Sexo (anos) {meses) previa iniciales Rash cutanea cutanea Artralgias
1 M 7 36 — Hipertricosis -+ -+ — +
Prurito
Mialgias
2 F 9 14 — Eritema facial + - + +
Papulas
3 M 13 3 Estreptococo  Eritema facial + — + ~+
beta hemoli-  Debilidad
tico muscular
lizadas a codos, rodillas v dedos; dos pacientes pre- vista de labomatorio, correlacionande con la biopsia
sentaron disfonia vy uno de cllos disfagia. Todos los de miusculo y para valoracion de la respuesta terapéu-
nifios exhibfan  taquicardia siuusal; 1 ECG no re tica. Fin el cnadro § se describen las principales alte-
velé otras anormalidades. En los tres nifios las enzimas raciones inmunologicas.
stricas musculares estuvieron aumentadas (cuadro 7}; La biopsia del miscolo dcltoides, estudiada en los
este fue o Indice de mayor utilidad desde ¢l punto de tres casos por microscopio Gptico, reveld en un caso

extensa caleinosis cutinea, con depdsitos de calcio,
fibrosis v atrofia muscular (fig. 11). En los dos res-
tantes predominaba la atrofia muscular, con pérdida
de estnas longitudinales ¢ infiltrado perivascular.
Comeo puede verse en el cuadro 9, la mejor respuesta
se obtuvo cn aquellos casos en que se establecié el
diagnéstico v tratamiiento con corticosteroides en for-

Cuadro 5. Signos y sintomas en tres ninos con
dermatomiositis.

Fenémeno de Raynaud todas las series durantc la tercera década de la
Vasculitis cutanea
Taquicardia
Adenomegalia

Hepatoespienomegalia

ae'bllll'dad muscular progresiva g ma temprana. En los dos primeros casos hubo recaida
ralgias .. de la enfermedad despnés de seis y ocho meses de
gasgi violaceo clasico g tratamiento respectivamente, cuando tecibian dosis ba-
lebre jas de esteroid de ell bservé it
_ jas de esteroides; en uno de ellos se observé progresién
Artralgias 3 de la wvasculitis cutdnea y dc la debilidad muscular,
Artritis 2 por lo que se Ie aumentod la prednisona hasta 8¢ mg.
Edema periorbitario y facial 2 al dia.
Edema generalizado 2
Calcinosis cutanea 1 Comentarios
Disfagia 2 El lupus eritematoso sistém_ico s€ presenta tanto
Disfonia 1 en ¢l adulto como en €l nifio, predominando en
1
pd
3
3
1

Cuadro 6. Manifestaciones cutineas en tres
nifios con dermatomiositis.

Eritema violdceo en cara 2
Dermatosis hiperqueratosica descamativa 3
Ulceraciones 2
Vasculitis 2
Calcinosis :II

Fig. 11. Biopsia de piel y misculo, Se aprecia
extensa calcinosis, fibrosis y atrofia muscular.

Hipertricosis facial
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Cuadro 7. Determinacién de enzimas séricas musculares. Su relacién con la biopsia muscular en tres
nifos con dermatomiositis.

TGO T.GP. DHL. C.P.K
Caso Sexo Edad U.L/ml, Biopsia
1 M 7 130 a0 1200 56 Fibrosis exténsa. Atrofia muscular. De-
positos de calcio.
2 F 9 396 795 605 75 Mdasculo sin alteraciones especificas.
infiltrado linfocitario.
3 M 13 78 74 1020 62 Atrofia fibras estriadas. Borramiento

estrias longitudinales.
vascular.

Infiltrado peri-

vida5® Sin embargo, en los dltimos 20 afios, se
han descrito con mayor frecuencia diversos aspee-
tos de esta enfermedad en nifios,” 1t en los cuales
puede ocurrir en etapas tempranas de la vida; in-
cluso se ha descrito un caso de lupus eritematoso
congénito.!?

De la misma manera que en el adulto, las mani-
festaciones articulares, la fiebre vy ¢l rash son los
sintomas més frecuentes.'® Aunque ¢l tipe y locali-
zacién de la artritis puede ser variable, en ocasiones
es simétrica y afecta con mayor frecuencia a las
pequefias articulaciones de las manos, por lo que
puede confundirse, particularmente en los uifios,
con la artritis reumatoide juvenil,’ tal como ocu-
rio en ¢l caso aqui presentado, que cuatro anos
después presentd reactivacién de su enfermedad
con todo el cuadre clinico de lupus eritematoso
sist¢mico, desencadenado por exposicion prolonga-

da a la luz solar, tal como se ha descrito.!® Aunque
en su presentacion puede ser similar a la del adul-
to en su ctapa terminal, llama la atencién la agre-
sividad de la enfermedad y la falta de respuesta
al tratamiento con dosis adccuadas de corticoste-
roides e incluso a la administracion de cargas de
metilprednisolona, come sc ha senalade recientc-
mente.!® L] pronéstico de la enfecrmedad continda
intimamente relacionado con el dafio renal y neu-
rologico,’™% participando ¢n c¢ste fitimo aspecto
la vasculitis y el dcposito de complejos inmunes
en los plexos coroideos.'®

Aunque la esclerodermia es wna enfermedad de
ctiologia desconocida, caracterizada por cambios
inflamatorios, fibrdticos v degenerativos, a menudo
se acompafia de alteraciones vasculares, capaces de
afectar multiples drganos en la forma de presen-
tacién sistémica.?® Fxisten diferencias significativas

Cuadro B. Alteraciones inmunoldgicas en tres nifios con dermatomiositis,

Casos
1 2 3
Factor reumatoide Negativo Negativo MNegativo
V.D.R.L. Negativo Negativo Negativo
Células L.E. Negativo Negativo Negativo
Inmunoglobulinas
IgG {mg./dl.} 1731 1100 1083
IgA (mg./dl.) 227 23 131
IgM {mg./dl.} 83 190 89
Fraccion C, de complemento (mg./dl.} 84 52 88
Anticuerpos Actividad Negativos Negativos
antinucleares anticom-
plemen-
taria
ENFERMEDADES DEL TETIIDO CONTIUNTIVO EN LA NINEZ 233



Cuadro 9. Tratamiento y curso de la enfermedad en tres nifios con dermatomiositis.

intervalo en- Tratamiento Respuesta Duracibn BRecaida pos- Dosis del
tre inicio de a trata- del trata- terior al ini- esteroide
los sintomas miento miento cio del trata- al momen-
y tratamiento  Prednisona Metotrexate {meses) miento to de ia
Caso {meses) {meses) recidiva
1 12 Prednisona 100 mg. 2 Pobre 8 6 5mg.
60 mg. veces por
semana
2 3 Prednisona — Buena 10 8 15 mg.
60/80 mg. inicial
3 1 Prednisona s Excelente 2 — —
45 mg.

entre las distintas formas de su presentacién, con-
trastando la elevada mortalidad cntre la forma ge-
neralizada y la localizada,® annque esta Gtima no
excluye la posibilidad de que se afecten después
multiples drganos.21#

En la infancia parece predominar la forma lo-
calizada.?*2® Con frecuencia se presenta en una
de las extremidades inferiores, con lesiones predo-
minantemente lineales, que progresan hasta produ-
cir atrofia significativa, con acortamiento de la
extremidad, tal como se observd en el paciente
descrito. Es de interés hacer notar las alteraciones
electrocardiogrificas en ausencia de parhicipacién
sistémica vy de sintomas; si bien sc han descrito
_manifestaciones cardiovasculares capaces de ocasio-
nar bloqueo complcto de rama e incluso insufi-
ciencia coronaria e infarto del miocardio, siempre
ha sido cn adultos,*® cxceptuando el caso de un
nifio de 12 aios dc edad, que fallecié repentina-
mente de infarto del miocardio, sin evidencia previa
de compromisa de las coronarias®?

La poliarteritis nodosa corresponde al grupo de
las vasculitis necrotizantes, con uwn amplio espec-
tro de manifestaciones clinicas. Es cuatro veces
miés frecucnte en hombres que ¢n mujeres. Aunque
inicialmente fue descrita en adultos, cuando menos
se han relatado 150 casos en nifios.**3 La poliarteri-
teritis nodosa en el pifie difiere clinicamente de
la del adulto: puedc presentarsc antes del primer
aiio de vida; es mds frecuente en el sexo femenino
y afecta fundamentalmente a las arterias corona-
rigs 134

En la pacientc aqui presentada, las manifestacio-
nes de vasculitis cutinea fueron las mdas importantes,
aunadas al sindrome febril y a las manifestaciones
articulares, Llama la atencidn en cste caso la evo-
lucién, de casi ocho afios, de la enfermedad, 1a buena
respuesta al tratamiento con corticosteroides exclu-
sivamente, pero ¢s indudable que cn la actualidad

el BF1

existe un problema rcnal progresivo, tal como se
aprecié en la aortografia selectiva,

La dermatomiositis, cuando sc presenta en la in-
fancia, se caracteriza por debilidad muscular y por
lesiones de wasculitis sefialadas inicialmente por
Banker y Victor ¢n el aparato digestivo;* pero las
lesiones no se limitan a este sitio, sino que pueden
afectar a los vasos sanguineos del tejido conjuntivo
de la piel, miisculos y pequefios nervios. Si bien es
cierto que la patogénesis de esta enfermedad no esta
bien precisada, existen datos que apoyan la partici-
pacién de mecanismos inmunolégicos por depositos
de complejos inmunes o bien al través de liberacion
de linfotoxinas,®® 3" lo que justifica el empleo de
esteroides. En los nifios con dermatomiositis predo-
minan las lesiones eritematosas sobre las superficies
extensoras de las articulaciones, rash facial y diversas
jesiones cutineas, como las exfoliativas, vesiculosas,
bulosas, hipertricosis, alopecia y otras®® La calcino-
sis cutdnea se presenta hasta en la mitad de los casos
¥ en ocasiones puede ser muy extensa, sin que exista
tratamiento especifico para la misma, ya que tanto
los corticosteroides como los inmunosupresores no
parecen influir sobre su curso.* Independientemente
de estas manifestaciones, €] sintoma més importante
es la debilidad muscular simétrica, que afecta a los
musculos proximales de las extremidades, tronco v
cuello, de mayor gravedad cuando se presenta en
nifios pequeriios. Predomina en el sexo femenino v
hay dos picos de frecuencia en cuanto a su presenta-
cién: uno en la primera década y el otro entre Ia
quinta y sexta décadas de la vida®*' De los tres
casos que aqui se describen, todos poseen los aspec-
tos caracteristicos de su presentacién en la infancia
e incluso de los dos casos con vasculitis, uno es
muy grave.

Es conveniente ¢l inicio temprano del tratamiento
con esteroides, aseciado a medidas fisiatricas, para
evitar contracturas y limitacidén funcional, lo que fa-



vorece una mejor respuesta.®® ¥ Es posible que
existan recaidas y que en 10 2 15 por ciente de los
casos la enfermedad nunca desaparezca.®® Algunos
autores consideran que sc¢ debe utilizar azatioprina
y metotrexate como auxiliares en el tratamiento, en
aquellos casos que no responden a los esteroi
desl‘lﬁ,ﬁo, 61
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anticuerpos antinucleares,

COMENTARIO OFICIAL

Antonto Fraca-Mourer*

Fl trabajo del doctor Jos¢ Antonic Cetina Manzanilla
refleja su inquictud, su acuciosidad v mids que todo,
su tenacidad en allegarse los clementos mecesarios para
establecer no solo e} diagnostico, sino las variables
necesarias para seguir la evelucién y modificar ¢l trata-
miento de los casos que en su disertacién nos relata.
Lo anterior queda ampliamente demostrado por la de-
terminacién de anticuerpos antinucleares de diferentes
caracteristicas, concentraciones de complemento ¢ in-
clusive de antigeno extraible del niicleo. Mediciones
no asequibles en la mayoria de nuestras unidades hos-
pitalarias y menos ain, en las de provincia.

Como se ha mencionado, “los padecimientos reuma-
ticos no deben ser considerados como una rareza cn
el nifio”. Efectivamente, la expericncia mundial que
se ticne acerca de las enfermedades del tejido
conjuntivo en la nificz es relativamente escasa, pero en
los vltimos  cuatro afios, han aparecido excelentes
revisiones de la casuistica nacional.

Los criterios de inclusién de su material son los acep-
tados por la mayoria de los investigadores, faltando
solamente € de electromiografia en el diagnéstico de
la dermatomiositis.

Lupus eritemoso sistémico
La primera cita en la literatura es de Zetterstrom, en
1956. Desde entonces hasta la actualidad, se han des-
crito alrededor de 500 casos de lupus etitematoso en
la nifiez y de ellos, €l 12 por ciento corresponden a
comunicaciones nacionales.

* Académico numerario. Hospital de Especialidades. Cen-
tro Médico “La Raza”. Insfitutc Mexicano del Seguro
Social.
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Fl doctor José Antonie Cetina Manzanilla realizo sus
estudios profesionales en la Escuela de Medicina de
la Universidad de Yucatin. Sustenté su examen pro-
fesional en 1968, con k tesis profesional Valoracion
de diversos métodos para el estudio de la secrecién gas-
trica. Cursd sus residencias en medicina interna, en-
docrinologia y reumatologia ¢ inmunologia clinica de
1968 a 1973. Ha ejercido los cargos de jefe del servicio
de Medicina Interna en el Hospital-Escuela O'Horan;
de jefe de departamento clinico en Medicina Interna
en el Hospital Regional de Especialidades del Instituto
Mexicano del Seguro Social en Mérida, establecimien-
to del cual es director. Es profesor titular de los cur-
sos de postgrado en la propia unidad. Ha publicado
numerosos trabajos en la literatura peritdica nacional
y extranjera. Es actualmente miembro numerario del
Departamento de Medicina de la Academia Nacional
de Medicina.

La paciente con lupus eritematoso sistémico que el
doctor Cetina nos presenta, inicié su cuadro con artri-
tis y fiebre, o sean las manifestaciones mas frecuentes
de la enfermedad; a ellas se aftadieron parpura y dlce-
ras orales, las cuales son raras.

Las alteraciones de laboratorio fueron las habituales
y diagnésticas del padecimiento. Como tratamiento re-
cibié terapia intermitente masiva con metilprednisolona.
Es de sefialar que a pesar de los optimistas informes
iniciales, la bondad de este tipo de tratamiento no ha
sido comprobada por diferentes autores. En nuestra
experiencia se ha demostrado la disminucién dc anti-
cuerpos circulantes y la estabilizacién aparente del
dafio renal progresivo, al través del probable mecanismo
descrito en el autor,

La paciente falleci6 con un cuadro de vasculitis
cerebral. Los factores que ensombrecen el prondstico
son las complicaciones neurolégicas, infecciosas y el
tipo de nefropatia, las cuales no varian de lo descrite
en el adulto.

Esclerodermia
En nuestro pais, se estima una incidencia de un caso
de esclerodermia por cada 2000000 de habitantes.
A diferencia del adulto, en el niio es mds comin la
presentacién localizada, va sca en forma de placas, k-
neal o morfea. Estas dos dltimas pueden afectar el
crecimicnto de una extremidad, conociéndoseles como
forma hemiatrofica. La esclerosis sistémica progresiva
de inicio como tal, ¢s mucho mis rara y s¢ acompafia
de altcraciones esofdgicas, intestinales, pulmonares y
renales.

Miiltiples tratamientos han sido utilizados en este
padecimiento, sin que hasta ¢l momento se cuente con

JOSE ANTONIG CETINA



Multiples tratamicntos han sido utilizados en estc
padecimiento, sin que hasta el momento se cucnte con
une que sea universalmente reconecide como Gtil, La
sobrevida es de 55 por ciento a los siete afios del diag-
ndstico, considerindosc mucho mas agresiva la enfer-
medad después de los 45 afios de edad y si existe par-
ticipacién pulmonar o renal.

Las arterias coronarias habitualmente estin indemnes
¥ si existe participacion, habitualmente las afectadas
son las de didmetro inferior 2 1 mm., por lo gue el
infarto del miocardio s excepcional.

Poliarteritis nodosa
La poliarteritis nodosa exhibe caracteristicas especiales
en la infancia v a diferencia de! adulto, la causa de
muerte no c¢s la participacidn renal, sino que es debida
a la ruptura o trombosis de alguna arteria coronaria,
la cual puede presentarse durante fascs agudas o aun en
periodos de remisidén. Habitualmente su diagnéstico
es postmortern; de ahi que la biopsia de los nédulos
subcutincos y la arteriografia sclectiva sean procedi-
mientos indispensables para la comprobacién diag-
néstica.

Lis intcresante recalear el hecho de que Kawasaki des-
cribié el sindreme linfo-muco-cutineo, que se pre-
senta entre los seis v los 17 meses de cdad. Se presenta
con exantcma, artritis v adenopatia, y se puede acom-
pafiar de miocarditis, proteinuria y cambios clectrocar-
diograficos (70%). E1 1 & 2 por ciente dc los infantes
afectados mueren con alteracioncs idénticas a las de la
poliarteritis nodosa en las arterias coronarias.

Polimiositis
Los casos de dermatomiositis presentados y perfecta-
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mente documentados, engloban las manifestaciones
mas comuncs de esta entidad en la nificz: participacion
cutanea, vasculitis, calcinosis y alteraciones gastrointes-
tinales. Estas ultimas son causadas por vasculitis, oca-
sionando hematemesis, melena, meteorismo, cdlicos ¥
perforacion de visccra hucea, Ja cual es causa frecuen-
te de muerte, va que su presentacién en un paciente
pedidtrico bajo tratamiento esteroidco hace dificil su
diagnostico.

La prescncia de anticucrpos antimiosina, depdsitos
de inmunoglebulinas y complemento en los vases san-
guineos, presencia de infiltrade linfocitario con activi-
dad citotoxica v la produccion de linfocinas, justifican
¢l tratarmiento con corticosterowdes € inmunosupre-
SOICS.

El prondstico del nifio parcce ser mejor que el del
adulto, pueste que ne sc asocin a ncoplasia y dos ter-
cios de los cases se recuperan sin déficit funcional
importante.

Considere que ¢l valor del trabajo de ingrese del
doctor Cetina consiste en llamar la atencidn del mé-
dico general v del pediatra hacia I existencia de estos
padecimientos, los que junto con la artritis reumatoide
juvenil son capaces de producir confusion diagndstica,
fundamentalmente con la fiebre rewmaética, neoplasias
o padecimientos virales; asi come en la demostracién
de que para realizar medicina de alte nivel sélo se re-
quierc conocimiento médico extenso e inquietud para
allegarse los recurses necesarios pata la comprobacion
de los fendmenos obscrvados.

Es para mi una satisfaccidn el extenderle al doctor
Jusé¢ Antenio Cetina la mas cordial bienvenida a la
Academia Nacional de Medicina.
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