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Manifestaciones oftalmoldgicas en pacientes pediatricos
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RESUMEN

Objetivo: Describir las manifestaciones oftalmoldgicas y su asociacion con enfermedad sistémica inflamatoria en pa-
cientes pedidtricos con lupus eritematoso sistémico (LES).

Material y método: Estudio observacional, descriptivo, transversal, prolectivo y prospectivo. Se revisaron expedientes en
blsgueda de datos actividad lUpica, de mayo a diciembre de 2006. Se realizé exploracion oftalmoldgica para detectar
alteraciones en €l ojo.

Resultados: En el periodo seleccionado asistieron a consulta oftalmol 6gica sélo 17 femeninos (155£57 meses) y 3 mas-
culinos (123+101 meses) con LES. De ellos, 16 (80%) tenian actividad sistémicay todos presentaban alguna manifesta-
cion oftalmol 6gica: amaurosis fugax (uno), blefaritis —asociado a dermatosis- (dos), 0jo seco (ocho), conjuntivitis -mixta
(alérgicay bacteriana)- (uno), epiescleritis (dos), retinopatia — exudados blandos (dos), alteraciones en el epitelio pig-
mentario de retina en macula (uno, no asociado a uso de cloroquina) y periferia (dos), cataratas -asociadas a uso de
esteroides orales- (tres). Algunos pacientes presentaban mas de una manifestacion. No se encontré significancia estadis-
tica en la asociacion entre actividad sistémica y alguna manifestacion oftalmica especifica.

Conclusiones: Los pacientes con enfermedad |Upica deben ser evaluados periddicamente por un oftalmélogo pediatra, en
virtud de que un ato porcentaje presenta patologia ocular, independientemente de que la patologia lUpica tenga o0 no
actividad.
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SUMMARY

Objective: To describe ocular manifestations of systemic lupus erythematosus in children and to examine the correlation
with inflammatory systemic disease.

Material and methods: Observational, descriptive, transverse and prospective study. Clinical dataregarding their systemic
disease and disease activity were recorded and a full ophthalmic examination carried out from May to December 2006.
Results: 20 patients were recruited. Of these, 17 were females with a mean age of 155+57months and 3 were male with
123+101months. 16 (80%) patients had systemic activity and ocular manifestations: amaurosis fugax (1), blepharitis (2),
dry eye (8), conjunctivitis (1), episcleritis (2), retinopathy — cotton-wool spots (2), maculopathy -not associated with
cloroquine- (1) retinal pigment epithelium disorder —periphery- (2) and cataracts -associated with corticosteroid use-
(3). Not statistical significance in the correlation with systemic activity and specific ocular manifestations.

Discussion and conclusion: Children with systemic lupus should be evaluated periodically by a pediatric ophthalmologist
by virtue of that a high percentage of patients presents ocular pathology, independently that the lupus have or not activity.
Key words: Ocular, systemic lupus erythematosus, pediatric.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
inflamatoria crénica y multisistémica caracterizada por hi-
peractividad del sistema inmuney produccion de autoanti-
cuerpos. Laincidenciaanual en los Estados Unidos de Nor-
teamérica es de aproximadamente 0.6 casos por 100000 ha-
bitantes, con mayor frecuencia en africano-americanos,

orientales e hispanos. Las nifias son afectadas cinco veces
mas que los nifios, sin embargo, antes de la pubertad |a pro-
porcién de nifias y nifios es mas baja (aproximadamente
3:1). El LES pediétrico se encuentra mas comunmente en
los adolescentes y raramente antes de los 5 afios de edad
(1). Los criterios parala clasificacion del LES fueron esta-
blecidos por €l Colegio Americano de Reumatologia (Cua-
dro 1), siendo una herramienta Gtil para guiar la seleccion
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Cuadro 1. Criterios para la clasificacién de lupus eri-
tematoso sistémico

Eritema malar
Eritema fijo, plano o elevado sobre los pémulos
Eritema discoide
Placas elevadas de eritema con descamacion querato-
sica adherente y taponamiento folicular; a veces, se
observan cicatrices atroficas
Fotosensibilidad
Ulceras bucales
Ulceras bucales y nasofaringeas observadas por el
médico
Artritis
Artritis no erosiva con afectacion de dorso mas articula-
ciones periféricas, que se caracteriza por dolor, tume-
faccion o derrame
Serositis
Pleuritis o pericarditis documentada mediante electro-
cardiograma, roce o signos de derrame pericardico
Enfermedad renal
Proteinuria mayor de 0.5g/dia o de 3+ cilindros celulares
Enfermedad neurolégica
Convulsiones sin ninguna otra causa o psicosis sin nin-
guna otra causa conocida
Enfermedad hematolégica
Anemia hemolitica o leucopenia (menos de 4000/mms),
linfopenia (menos de 1500/mm3), o trombopenia (me-
nos de 100000 mm3), después de descartar dafio iatro-
génico por medicamentos
Trastornos inmunolégicos
Preparacion positiva de la célula LE o anticuerpos anti-
ADNds o anti-Sm o prueba VDRL falsamente positiva
Anticuerpos antinucleares
Titulo anormal de ANA mediante inmunofluorescencia
0 una técnica equivalente en cualquier momento, des-
puésde descartar el dafio por medicamentos que indu-
cen ANA

de pacientes, requiriendo 4 de 11 criterios para establecer la
enfermedad (2).

La etiologia del LES es multifactorial. Se han descrito
factores genéticos y se asocian a una mayor incidencia de
LES sujetos con HLA-DR2 y HLA-DRS3. Los factores am-
bientales e inmunol dgicos del paciente se cree que interac-
tlan y originan la enfermedad. La produccion de autoanti-
cuerpos es el punto en la produccion de la enfermedad y
algunas evidencias sugieren que la activacién del comple-
mento por complejos inmunes es importante en el dafio re-
nal y vascular del LES (1).

Las exacerbaciones en la actividad de la enfermedad son
seguidas por periodos de remision, y el curso 'y espectro de
las manifestaciones clinicas son variables. La enfermedad
puede manifestarse en variedad de formas: manifestaciones
mucocutaneas, musculoesqueléticas, del sistema nervioso
central (SNC), y en las esferas renal, hematol 6gica, pulmo-
nar, cardiaca, gastrointestinal, endocrina y ocular. El LES
puede afectar estructuras ocularesy sus anexos.

Existen indices que tratan de medir la “actividad” de la
enfermedad, medidas de dafio que reflejan el deterioro cré-
nico causado por laenfermedad. No contamos con una defi-
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nicion de actividad de esta enfermedad que sea clara. Exis-
ten més de 60 sistemas que han sido desarrollados para me-
dir de forma global la actividad clinica del LES (3).

Lamanifestacién ocular tiende a ocurrir en pacientes con
actividad de laenfermedad sistémicay puede ser laprimera
manifestacion clinica. Estas manifestaciones oftalmologi-
cas en pacientes con LES pueden ser (4, 5):

En orbita: Inflamacion orbitaria, miosotis.

En péarpados. Edema, pseudoblefaritis.

En conjuntiva: Hiperemia, edema.

En cérnea (més frecuentemente involucrada): Queratocon-
juntivitis sica, queratitis punteada superficial, erosion
epitelial recurrente, queratitis estromal.

e En esclera: Epiescleritis, escleritis.

 En coroides. Coroidopatia, vasculitis, oclusion de vasos
coroideos.

 Enretina: Exudadosblandosy hemorragiasretinianas (méas
frecuentemente descrito), desprendimiento del epitelio
pigmentario de laretina, edema de retina, desprendimien-
to seroso (coriorretinopatia serosa central), exudados du-
ros, microaneurismas, estrechamiento arteriolar, tortuosidad
vascular, vasculitis, oclusion arterial, oclusion de la vena
central de la retina, necrosis retiniana, retinopatia prolife-
rativa. Existe asociacion de oclusion vascular retiniana (se-
vera) y presenciade lupusen el SNC.

» Ennervio optico: Papilitis, neuritisretrobulbar, neuropatia
Optica isquémica anterior, atrofia éptica.

e En el SNC (con enfoque oftalmol égico): Pardlisis de los
nervioscraneaes(l11, 1V y VI), oftalmoplegiainternucl ear,
nistagmus, defectos en el campo visual (homoénimos), ce-
guera cortical, alucinacion visual, papiledema (secunda-
rio a hipertension endocraneana).

« Otras: Uveitis, glaucoma, neovascul arizacién del segmen-
to anterior.

Existen diversas revisiones de manifestaciones oftalmo-
I6gicas en pacientes con LES (4-7), sin embargo, en pa-
cientes pediéatricos predominan |os reportes de casos aisla-
dos (8-12). El objetivo de este trabgjo es identificar las ma-
nifestaciones oftalmicas en un grupo de pacientes pediatri-
cos con LESy determinar si estan 0 no asociadas con acti-
vidad |apica.

MATERIAL Y METODO

Se disefié un estudio observacional, descriptivo, transver-
sal, prolectivoy prospectivo. Se consideraron los siguientes
criterios de inclusién: a) pacientes con diagnéstico de LES
(segun los criterios establecidos por el Colegio Americano
de Reumatol ogia), b) de 0 a 18 afios, ¢) que cooperaran para
el estudio, d) con expediente clinico completo y €) que acu-
dieran en el periodo de mayo a diciembre del 2006. Los
criterios de exclusién: que no firmaran la carta de consenti-
miento informado. Una vez que el paciente era incluido y
aceptaba participar en el estudio serevisd su expediente cli-
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nico, para corroborar €l diagndstico y determinar la presen-
ciade actividad sistémicay el 6rgano afectado.

Laactividad |Upica se documenté a través del mismo ex-
pediente y calificd alos pacientes con LES como activos o
inactivos.

Se realizé una exploracion oftalmolégica completa, que
incluy6 determinacion de capacidad visual, exploracion de
anexos, posicién y movimientos oculares, segmento ante-
rior y posterior.

En una tarjeta, para cada paciente, se vaciaron |los datos
obtenidos .

La prueba estadistica que se utiliz6 fue para las varia-
bles sociodemogréficas, andlisis univariado de lainforma-
cion con medidas de resumen y tendencia central. El ana-
lisis bivariado en el caso de las variables cuantitativas y
cualitativas (dicotémicas) se hizo por pruebadet, o U de
Mann Whitney. En el caso de variables cuantitativasy cua-
litativas (politémicas) se hizo por prueba de ANOVA. En
el caso de ambas variables cuantitativas dicotdmicas por
Xi? o prueba exacta de Fisher. Se consideré un nivel de
significancia de 0.05 o menor.

RESULTADOS

En el estudio participaron 20 nifios, de éstos 17 eran feme-
ninos, con una edad media de 155+57meses 'y 3 eran mas-
culinos, con una edad media de 123+101 meses. No se en-
contré significancia estadistica en la asociacion entre edad
y sexo. 16 (80%) pacientes tenian actividad sistémica. No
se encontrd significancia estadistica en la asociacion entre
actividad sistémicay edad.

De los pacientes con actividad, 6 tenian manifestaciones
anivel mucocutaneo, 6 anivel renal, 2 hematol dgico, 1 mus-
culo esquelético y 1 anivel del sistema nervioso central.

De los 20 pacientes, 18 (90%) presentaban alguna mani-
festacion oftalmoldgica al momento del estudio.

Delos cuatro pacientes sin actividad sistémica, dosde ellos
presentaban manifestaci ones oftalmol dgi cas, siendo en un caso
conjuntivitis bacterianay en € otro conjuntivitis aérgica.

De los 16 pacientes con actividad sistémica, todos pre-
sentaban alguna manifestacion oftalmolégica, siendo las
siguientes: amaurosis fugax (uno), blefaritis —asociada a
dermatosis- (dos), ojo seco (ocho), conjuntivitis -mixta
(alérgica y bacteriana)- (uno), epiescleritis (dos), retino-
patia— exudados blandos (dos), alteraciones en el EPR en
macula (uno -no asociada al uso de cloroquina-) y perife-
ria- (dos), cataratas -asociadas al uso de esteroides orales-
(tres). Algunos pacientes presentaban mas de una mani-
festacion. No hubo significancia estadistica en la asocia-
cion entre actividad sistémicay alguna manifestacién of-
télmica especifica.

La capacidad visual en ambos 0jos en pacientes con acti-
vidad sistémica fue 0.88 y sin actividad sistémica fue de
0.91. No se encontr6 significancia estadistica en la asocia-
cion entre capacidad visual y actividad sistémica.
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DISCUSION

El LES es una enfermedad inflamatoria crénicay multisis-
témica. Como sabemos, las nifias son afectadas mas fre-
cuentemente que los nifios, con una relacion de 5:1 (1), la
cual se conserva en el estudio, encontrando 5.6:1.

El LES pediétrico es mas cominmente encontrado en los
adolescentes (1), lo que esta acorde con €l estudio, ya que
en el presente trabajo la media en mujeres fue de 12 afios y
en nifios de 10 afios y esta raramente presente antes delos 5
anos de edad, también de acuerdo con el estudio, ya que €l
nifio mas pequefio tenia una edad de 6 afos.

Laenfermedad se caracteriza por periodos de exacerbacio-
nes en la actividad seguidos por periodos de remision. Du-
rante €l trabajo se solicitd el apoyo del servicio de Inmunolo-
giaparalareferenciade los pacientes, sin embargo, la mayo-
ria de los pacientes eran enviados en caso de reciente diag-
ndstico o con alguna sintomatol ogia ocular (hospitalizados o
externos), por |o que probablemente esto pudo haber influido
en la seleccion de pacientes (sesgo diagnostico).

Pacientes con enfermedad clinicainactivano tuvieron ha-
Ilazgos oculares asociados con LES, sblo un paciente con
conjuntivitis alérgica 'y otro con bacteriana. Asimismo, en
pacientes con enfermedad clinica activa, un paciente tenia
conjuntivitis alérgica.

Es importante mencionar la relacion entre desordenes
alérgicosy LES, lacual no esclaray si controversial. Se-
kigaway colaboradores (13) describen que su estudio in-
dica una menor incidencia de estos trastornos al érgicos en
pacientes con LES.

Soo 'y colaboradores (14), en su estudio, no encuentran, al
igual que en el presente trabajo, hallazgos oculares asocia-
dos con LES, presentes en pacientes con enfermedad clini-
cainactiva. De igual modo sugieren que el examen ocular
probablemente esinnecesario cuando laenfermedad estacli-
nicamente inactivay en ausencia de sintomas oculares.

Una paciente present6é dos eventos de amaurosis fugax,
sin embargo, a evauarse (aprox. 2 y 4 dias después del
evento), no se encontraron hallazgos en el fondo de ojo. Es
sabido que el sindrome antifosofolipido (que ademas pre-
sentaba la paciente), y sus anticuerpos (anticardiolipina 'y
anticoagulante |Gpico) (15-17) se asocian con oclusion vas-
cular retiniana. Varios autores (17, 18) comentan que esta
retinopatia no depende de factores de riesgo trombogénicos
(como la hipertensién sistémica -pero puede asociarse-), 0
de laduracién del LES, pero si de la actividad de la enfer-
medad. Los vasos pequefios se involucran mas frecuente-
mente que los grandes y |as arterias mas que las venas (18).

Durante la valoracion oftalmol égica de |os pacientes, no
se considerd necesarialaayuda de estudios deimagen (fluo-
rangiografia), sin embargo, Lanham y colaboradores (19)
realizaron un estudio en el cual realizaron a pacientes con
LES una fluorangiografia (FAR) en los que encontraron di-
versos patrones de retinopatia: vasculitis del nervio dptico,
exudados algodonosos y fuga vascular, estando en este Ulti-
mo patron el fondo de ojo normal. La poblacion de Lanham
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reportada es de adultos. En total, sdlo 10% de los sujetos
con FAR present6 una alteracion identificable Gnicamente
con este estudio. La relacién costo-beneficio para realizar
este estudio en nifios es demasiado alta, sobretodo conside-
rando la invasividad del procedimiento.

Es importante comentar que durante el estudio no se con-
sider6 la edad al diagnéstico y la duracién de la enferme-
dad, asi como €l tipo y duracién de tratamiento, ya que hubo
hallazgos, como cataratas secundarias a esteroides, que de-
ben tomarse en cuenta.

CONCLUSIONES

No se encontrd significanciaestadisticaen laasociacion entre
actividad sistémicay alguna manifestacién oftal mica espe-
cifica

L os pacientes con enfermedad |Upica deben ser evaluados
periddicamente por un oftalmélogo pediatra, en virtud de que
un alto porcentaje presenta patologia ocular, independiente-
mente de que la patologia lUpica tenga o no actividad.
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