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ESTUDIO CLÍNICO YANALÍTICO DE PACIENTES CON LES INFANTIL.
Weruaga A, Jirout F, Ordás C, +Antón M, Ballina FJ, Riestra JL.
Sección de Reumatología, xSección de Nefrología Infantil. Hospital central de Asturias.

OB.TETIVOS: Estudio retrospectivo de las características cle 8 pacientes con LESI y valoración de 1as
dil€rentes modalidades terapeúticas.

MATERIALY METODOS: Se incluyeron en el estudio 8 pacientes diagnosticados de LESI que cumplian,al
menos,4 criterios de la clasificación de IaARA(1 982).Se analizaron las características clínicas e inmunológicas
y se practicó biopsia renal en aquellos pacientes con sigr]os de nefritis activa.

RESULTADOS: El 100Vo de 1os casos diagnosticados fueron niñas,la edad media de presentación fué de
l0 años(rango 8-13 años).Las manifestaciones clínicas más frecuentes fueron 1a artritis y 1a fie-
bre(100%),siendo la forma de presentación más frecuente(8570).Un caso clebutó como Lupus Cutáneo
Subagudo.Durante el seguimiento, todos los casos presentaron manifestaciones mucocutáneas,4 de ellos ade-
nopatías(57olo)y 3 manilestaciones neurológicas(437o).La afectación renal(proteinuria > 0.5gr/24h. y/ó
cilindruria) se presentó en 5 casos(71,5olo),2 de e11os en el momento del diagnóstico y los 3 restantes duran-
te los 2 años siguientes.En estos 5 casos se realizó biopsia renal mostrando 2 de ellos(4O7c) glomerulone-
fritis proliferativa tipo III de la OMS y en los 3 restantes(607o) el tipo IV de la OMS.Los estudios
inmunológicos mostraron ANA(+) en el 1007¿ de los casos;el ADNA fue positivo a títulos altos(>100
UVml) con descenso de las lracciones C3 y C4 del complemento en todas las pacientes con nefritis activa.Las
manifestaciones menores se controlaron con antimaláricos y dosis bajas dc csteroi<les.De los 5 casos de nefi-i-
tis,3 de ellos se controlaron con dosis altas de esteroides(lmg/kg/día) y los 2 restantes precisaron de la
asociación de pulsos mensuales de ciclofosf'amida I.V. para su control.

CONCLUSIONES: El inicio infantil del LES es poco habitual,no existiendo grandes difelencias con el LES
del adulto,a excepción de una mayor frecuencia de linfoadenopatías y nefritis.Aunque en la etapa prepuberal
1a proporción entre sexos tiende a igualarse,no hemos encontrado casos de LESI en varones. Las mani.fes-
taciones menores son las más frecuentes y suelen responder a dosis bajas de esteroides y antimalíricos.La
alta incidencia de nefritis,como ocurió en nuestra serie, condiciona el pronóstico por su elevada morbi-mor
talidad y 1a necesidad de tratamientos agresivos.
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DIFERENCIAS CLINICAS E INMUNOLOGICAS ENTRE EL LES DE INICIO JUVENIL Y EN
ADULTOS.
L Carreño, FJ López-Longo, I Montegudo, AC Moreno.
Hospital General Universitario "Gregorio Marañón", Madrid.

INTRODUCCIÓN: En general se acepta que el lupus eritematoso sistémico (LES) en niños cursa con

manifestaciones más graves que el LES en adultos.

OB.IETIVO: Comparar las características clínicas e inmunológicas de los pacientes con LES de inicio
juvenil-infantil y del LES en adultos.

MÉTODOS: Hemos estudiado 179 pacientes con LES, en 49 1a enfermedad se inició entre los 6 y los 18

años de edad. Los anticuerpos anti-dsDNA han sido detectados por radioinmunoensayo y 1os anticuetpos anti-

ENA (anti-UlRNP, anti-Sm, anti-Ro/SS-A y anti-La/SS-B) por ELISA, contrainrrunoelectroforcsis e immu-
noblotting.

RESULTADOS: Los pacientes con LES de inicio juvenil-infantil presentan un aumento sigt-tificativo de vas-

culitis cutánea (41.87ovs2'7.6Vo;OP':2.12; IC 957o:1.08-4.15), convulsiones (18.37o vs'7.67o: OR:2.7; IC
95Vo:1 .04-6.94), nelropatía (61 .37o vs 48.4%; OR:2.I9; IC 959o:1.10-4.32) y lupus discoide (.26.57a vs

I3.8a/o; OR:2.24; lC 957a:101-4.93). La frecuencia de las manifestaciones afticulares es menor que en los

adultos (85.7% vs 96.l%o; OR:4.16; IC 95Vo:1.35-12.77). No hemos encontrado diferencias en cuanto a la

frecuencia de los anticuerpos estudiados.

CONCLUSIONES: Las manifestaciones neurológicas y renales son más frecuentes en el LES de inicio juve-

nil-infantil que en el LES en adultos. La mayor gravedad de las manifestaciones clínicas en e1 LES de ini-
cio juvenil-infantil no se relaciona con la presencia de 1os anticuerpos anti-dsDNA o anti-ENA.
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NODULOS SUBCUTANEOS EN LAS ENFERMEDADES REUMATICAS DE INICIO,IUVENIL-
INFANTIL
I Monteagudo" AC Moreno, L Can'eño, FJ López-Longo.
Hospital General Universitario "Gregorio Marañón", Madrid.

INTRODUCCIÓN: Algunos pacientes tliagnosticaclos de lupus eritematoso sistémico (LES) presentan nódu-
los subctttáneos en 1as exfeillidades, histologicarnente similares a los nódulos reumatoideos.

Objetivo: Determinar la incidencia de nódulos subcutáneos reumatoides en las enfermedades inllamatorias
del tejido conjuntivo (EITC) de iniciojuvenil-infantil.

MÉTODOS: Hemos estudiado retrospectivamente I35 pacientes, .{5 cliagnosticados de artritis crónica
juvenil (ACJ) (21 oligoarticular, l7 poliarticular y 7 sistémica) y 90 diagnosticados de dif'erentes EITC de
inicio infantil juvenil. (zt9 LES, I4 enfermedacl mixta del tejido conjuntivo -EMTC-, 7 esclerodermia, ,l poli-
miositis, 1 síndrome de Sjógren y 19 EITC indiferenciada). Además se han revisado los prcientes con
diagnóstico histológico de nóclulo reumatoide, cuya ent-ernledad se había iniciado en edad juvenil.

RESULTADOS: Los lódulos subcutáreos son menos frecuentes en los pacientes con ACJ (.1/45,2.2a/a') que
en los pacientes con EMTC (4114,28.5Ec) (OR: 17.6, IC 95a/c:2.87-107.87), LES (.6149, t2.2q/c) o poli-
miositis (2/4). De 1os 6 pacientes con diagnóstico histológico de lódulo reumatoide, 4 presentan una nodu-
losis reumatoidea benigna (sin enfennedad reumática), otro está cliagnosticado de ACJ poliarticular
seropositiva y el úrltimo de LES. L¿r edad rnedia de inicio de la enf'ennedad es de 9.5 años en la nodulosis rer
matoide¿r benigna y de l3 años en la EMTC o el LES de inicio juvenil-infantil.

CONCLUSIONES: Los nódulos subcutáneos son más fiecuentes en la EMTC, el LES o la PM que en la
ACJ. por lo que en niños con ncidulos y síntomas de EITC cleben sospecharse dichos cliagnósticos.
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MANIFES'TACIONES MUSCULO ESQUEI,ETICAS EN LA DIABETES MELLITUS
JUVENIL.
M Galindo, PE Caneira, FJ Gómez-Reino, G Lledó, JJ Gómez Reino.
Hospital "12 de Octubre". Madrid

Objetivos.Evaluar la fiecuencia ¡, las características clinicas de lm manifestaciones musculoesqueléticas en la

diabetes mellitus (DM) juvenil.
pacientes y máodos. Se ha realiza& un estudio prospectivo de 206 pacientes diabéticos seguidos en la Unidad

de Endocnnología Pediátrica. l¡s datos clínicos y epiderniológicos se obtuvieron de las historias clínicas La

ostatura y peso de los pacientes así como la estatwa de los padres se obtxvo de forma prospectiva. La historia

reumatológrcay el exploración musculoesquelética fueron realizados por un reumatólogo pediátrico. Se utllizaron

pruebas paramétncas univariant€s y no pa¡amétricas en el estudio estadístico.

Resuftados. El grupo incluía i 19 varones (58%) y 37 hembras (42%). Ninguno tenia afectación oftalmológica

o renal. La edad media al inicio de Ia DM fue de 8 años (rango intercuartíleo 7) y el tiempo medio desde el

diagnóstico hasta el inicio del estudio fue de 5 años (rango intercuartíleo 7). Cuarcnta ¡' siete (23%) pacientes

prese¡taban manifestaciones articula¡es. Se encontró contractura en flexión de las aficulaciones interfal¡í'ngicas

proximales (IFP) en 34 pacientes, a menudo con afectación bilateral dc 4" y 5" dedos. En 12 pacientes había

iimlt¿ción no dolorosa del grado de movilidad a¡ticula¡ en la ln y 2u metacarpofakfurgicas. Una contractura en flexión

del codo de forma unilateral estaba presente en 6 pacientes. Una limitación bilateral de la movilidad del carpo, una

contractura en flexión de ambas rodillas y una inflamación fusiforme de las articulaciones IFP se encontraron en

un paciente cada una Dos pacrerrtes tenían también escoliosis. La-s manifestaciones articulares se asmiron con un

retraso desde el inicio de la DM hasta el estudio (p:0.000003. test de Kruskal-Wallis), pero no con la edad en el

momsnto dsl diagnóstico o la dosis de insulina. Nueve pacientes (4%) tenían una estatura por debajo del percentil

3.

Conclusiones. Las manifestacioles articulares y en particula¡ la contractu¡a en flexión dc las articulaciones IFP

aparecen en más del 20% de pacientes con DM juvenil de larga evolución
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LIMITACIÓN DE LA MOVILIDAD ARTICULAR EN LA DIABETES MELLITUS JUVENIL:
ASOCIACIÓN CON LOS ANTÍGENOS HLAY LAS COMPLICACIONES MICROVASCULA-
RES.
M Galindo, PE Carreira, FJ Gómez-Reino, G Lledó, J Martínez-Laso, AArnáiz-Villena, JJ Gómez-Reino.
Hospital "12 de Octubre", Madrid.

OB.IETMS. Evaluar si existe asociación entre la limitación de la rnovilidad articular (LMA) con los
antígenos HLA y la presencia de complicaciones microvasculares en la diabetes mellitus (DM) juvenil.

PACIENTES Y MÉTODOS. La presencia tle LMA fue estucliada de forma prospectiva en 206 pacientes

diabéticos procedentes de la consulta de Endocrinología Pediátrica mediante una exploración completa
del aparato locomotor. Los datos c1ínicos y epidemiológicos se recogieron de las historias clínicas. El tipa-
je serológico de HLA DR y DQ se realizó en 1 86 pacientes y de HLA A, B y C en 120. El estudio inclu-
yó un examen oftalmoscópico y una deteminación de la excreción urinaria de albúmina (EUA) durante
24 horas de fbrma anual si el resultado era normal, y cada 3-6 meses si era anormal. La microalbuminu-
ria (MA) se conside¡ó positiva si EUA>20 mg/min de forma repetida en ausencia de complicaciones uro-
lógicas. Se utilizaron pruebas paramétricas y no paramétricas en e1 análisis estadístico.

RESULIADOS. El gnrpo incluía I 19 varones y 87 hembras, con una edad media de debut diabético de
8 años (rango intercuartílico 7), un tiempo medio desde el diagnóstico hasta el inicio del estudio de 5 años
(rango intercuarlíltco7) y un período de seguirniento de 4 años. Al inicio de1 estudio ningún paciente tenía
nefropatía establecida y 11 (23Vo) presentaban LMA. Dos tenían retinopatía grado I y 16 MA. Durante el
seguimiento 2 pacientes con MA desarrollaron proteinuria y otros 2 se perdieron. En 7 pacientes apareció
MA y en 7 retinopatía grado I-II. La LMA se asoció de fbrma estadísticamente significativa con el tiem-
po transcurrido desde el debut diabético hasta el inicio del estudio (p=0.00000¡, test de Kruskal-Wallis) y
con la presencia de MA (p=Q.Qzt, test de Fisher), pero no con el desarrollo de retinopatía. Los antígenos
HLA no se asociaron con las complicaciones microvasculares. La LMA se asoció positivamente con HLA
426 (RR=3.92; IC 957c: 1.69-9.06; p=0.035, test de Fisher), 851 (RR=2.97; IC 95a/o: 1.26-1 .O2; p=0.046,
test de Fisher) y 857 (RR=6.33:-IC95Va:4. l1-9.68; p=0.028, test de Fisher), y negativamente con DR3
(RR=0.57; IC 95o/o:0.34-0.98; p=0.047, test de Mantel-Haenszel).

CONCLUSIONES. La LMA aparece en más rlel20Vc de los pacientes con DM juvenil de larga evolu-
ción, y se asocia con la presencia de MA. Los antígenos HLA A26, B-51 y B57 confie¡en un elevado ries-
go de desarrollar de LMA, y el antígeno HLA DR3 parece ejercer un efecto protector.

l-s

I.]I,IAMII)IiON{IO DISóDICO (APD) COMOTR{'TAMTENTO COMPLEMENTARTO EN LAOS.
'I'I.](X ; IiNI'SIS IMPERFECTA GRAVE.
l.los.l, (lonzhlez E, Pavia C, Vrllaronga M, Valls C, Escolá J.

lJniclacl Integrrcla de Pediatría H. Clínic-Sant Joan de Déu.(Prof R. Jimenez) univ. Barcelona.

OII.IIJTIVO: Analizar el efecto del Pamidronato disódico (APD) en 3 pacientes afecros de Osteogénesis Im-
perfectir tipo III, que presentaban múltiples fracturas óseas y un dolor muy intenso. Diseñarros una pauta te-
lapéutica con la finalidad de reducir el número de fracturas ¿rsí como el dolor de estos pacientes.

INTRODUCCIÓN: La Osteogénesis Imperf'ecta es un trastorno del tejido conectivo consistente en una
anomalía en la producción de colágeno de tipo I y de la matriz ósea. Presenta dilerentes patrones heredita-
rios (HAD, HAR, mutaciones espontáneas). Presentan múltiples fisuras y fiacturas a 1o largo de su vida, va-
riando su número según la gravedad de la enfermedad. La intensidad del dolor puede ser variable siendo a
veces insoportable. Nuestros pacientes presentaban múltiples fracturas óseas y dolores intensos y contí-
nuos a pesar de los fatamientos recibidos: fluoruro de sodio, óxido de magnesio, hoLmonas sexuales y cal-
citonina, había sido insati sfactoria.

CASOS CLÍNICOS:
CASO 1- Paciente de sexo femenino de I 1 años y 5 meses de edad afecta de Osteogénesis Lnperfecta tipo
III, remitido del servicio de Ortopedra Infantil de nuestro hospital er el año I 995 por presentar dolores con-
tínuos y persistentes en los últimos 8 meses, que obligaban a la niña a estff encamada. Había plesentado des-
de el nacimiento un total de 24 fracturas óseas. Lo más destacable era el intenso dolor en extremidades y co-
lumna.
CASO 2- Paciente de sexo femenino de 9 años de edad af'ecta de Osteogénesis Imperf'ecta tipo III, remiti-
da desde el servicio de Ortopedia Infantil de nuestro hospital en el año 1995, por presencia de dolores óse-
os intensos y rnúltiples fracturas. Había presentado desde el nacimiento un total de 40 fracturas.
CASO 3- Paciente de sexo masculino de 10 años de edad, af'ecto de Osteogénesis lmperfecta tipo lll,también
procedente del servicio de Ortopedia Infantil de nuestro hospital en el año 1995 por presencia de intensos clo-
loresóseosyrtumelosasfi'acturas. Habíapresentadohastauntotaldelg0fractulasdesdeelnacimiento.

METODOLOGÍA:1- a) Consentimiento infonnaclo por escr¡to, tle los padres. b)- Autorización clel tratamiento
en " USO COMPASIVO" de la Dirección de Farmacia y Productos Sanitarios. (R.D.561/1993, Art23).
2- Densitometría a las 48 horas del trat¿imiento. 3- Analítica sanguínea basal y conh'oles: hematología básica,
funcionalismo renal, hepático, metabolismo calcio/fósforo.factores plasmáticos de crecimiento ( GHBq
GFBP3, IGF- I ). 4- Radiografía de columna vertebral, manos y muñecas cada 6 meses. 5- Dosis de APD: Se-
gún el peso. Pacientes < 30Kg: 30 mg/semestrales. Pacientes >30Kg: 60 mg/semestrales. La dosis de 30 rng
se diluye en 500 m1 de SF y la dosis de 60 mg se diluye en 1000 ml de SF, en perfusión endovenosa de 8
horas de duración.

RESULTADOS: 1- Me joría del dolor. 2- Reducción del número de f¡acturas óseas. 3- No alteraciones bio
químicas, hematológicas, factores plasmáticos de creciriento ni en indicadores del metabolismo óseo. 4- Au-
mento del volumen de los cuerpos vertebrales(RX columna) y de la masa mineral ósea ( densitometría). 5-
En todos los casos hubo efectos secundarios ( hipertermia, náusea, vómitos, dolor abclominal y mareos)
tras la 1' dosis que desaparecieron a p¿rtir de la 2" dosis.

DISCUSIÓN: El APD es un amino-hidroxipropilideno-bifosfonato aprobado para el tratamiento de la hi-
percalcemia de origen tumoral y en 1a enfermedad de Paget. Mejoría clínica con rápida ausencia del dolor
en todos los casos. Hemos apreciado una disminución del número de fracturas y en en casos I y 2 ausen-
cia de lracü.uas después del tratamiento. No se hru.r apreciado ¿Llteracioues an¿rlíticas. En los controles racliológicos
de columna vertebral se apreció un aumento del volumen de los cuerpos vertebrales y en la densitometría se
objetivó un aumento de la masa mineral ósea. Podemos constatar que el hatamiento con APD en la Osteo-
génesis imperfecta grave es efectivo y presenta buena tolerancia aunque su uso debe ser restringido a algu-
nos casos determinados.


