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RESUMEN

La piel al ser el 6rgano mas extenso y expuesto del cuerpo, es frecuentemente
afectada en las enfermedades autoinmunes del tejido conectivo. Las dermatosis
asociadas a estas enfermedades son muy heterogéneas, se deben considerar
especialmente aquellas localizadas en areas fotoexpuestas y su asociacion a
sintomatologia sistémica; las manifestaciones cutaneas en estas patologias son
comunes y en ocasiones pieza fundamental en la sospecha y diagndstico
oportuno.

Este estudio se enmarca en un disefio observacional retrospectivo, mediante el
andlisis detallado de los registros médicos de pacientes pediatricos que han sido
diagnosticados con enfermedades autoinmunes del tejido conectivo. El periodo
de analisis comprendio los afios entre 2018 y 2022, durante los cuales se llevé
a cabo un exhaustivo seguimiento de los casos atendidos en el hospital Dr.
Francisco de Icaza Bustamante; especificamente se centr6 en examinar las
manifestaciones cutaneas asociadas con estas enfermedades, describiendo su
prevalencia, distribucion demografica y posibles tendencias a lo largo del tiempo.
Los resultados obtenidos revelaron un notable aumento en el nUmero de casos
durante el afio 2020, seguido de una disminucién en los afios 2021 y 2022. Esto
sugiere posibles influencias de factores externos o cambios en el acceso a la
atencion médica que podrian estar afectando la deteccion y el diagndstico de
estas enfermedades en la poblacién pediatrica.

Se encontrd una asociacion significativa entre la presencia de conectivopatia con
la edad y los diagnésticos dermatolégicos; el grupo etario de adolescentes tuvo
un riesgo significativo para conectivopatia con una incidencia destacada en el
grupo de niflos de 10 a 14 afios durante los afios 2018 y 2019. Este hallazgo
resalta la importancia de considerar la edad como un factor relevante en la
presentacion y el manejo de las enfermedades autoinmunes del tejido conectivo
en la poblacion pediatrica.

Adicionalmente, se evidencia la estrecha relacion entre las dermatosis y
conectivopatias, en particular con respecto al exantemal/eritema en areas
fotoexpuestas, recomendandose la evaluacion reumatolégica rutinaria para la

deteccion precoz de conectivopatias.

Palabras clave:

Autoinmune, manifestaciones, cutaneas, pediatrico, incidencia

Xi



ABSTRACT

The skin, being the most extensive and exposed organ of the body, is frequently
affected in autoimmune connective tissue diseases. The dermatoses associated
with these diseases are very heterogeneous, especially those located in
photoexposed areas and their association with systemic symptomatology should
be considered; skin manifestations in these pathologies are common and
sometimes fundamental in the suspicion and timely diagnosis.

This study is framed in a retrospective observational design, by means of a
detailed analysis of the medical records of pediatric patients diagnosed with
autoimmune connective tissue diseases. The period of analysis comprised the
years between 2018 and 2022, during which an exhaustive follow-up of the cases
attended at Hospital Dr. Francisco de lcaza Bustamante was carried out;
specifically, it focused on examining the cutaneous manifestations associated
with these diseases, describing their prevalence, demographic distribution, and
possible trends over time.

The results obtained revealed a notable increase in the number of cases during
the year 2020, followed by a decrease in the years 2021 and 2022. This suggests
possible influences of external factors or changes in access to medical care that
could be affecting the detection and diagnosis of these diseases in the pediatric

population.

A significant association was found between the presence of connective tissue
disease with age and dermatologic diagnoses; the adolescent age group had a
significant risk for connective tissue disease with a prominent incidence in the
group of children aged 10-14 years during 2018 and 2019. This finding highlights
the importance of considering age as a relevant factor in the presentation and
management of autoimmune connective tissue diseases in the pediatric
population.

Additionally, the close relationship between dermatoses and connectivopathies
is evidenced, particularly with regard to exanthema/erythema in photoexposed
areas, recommending routine rheumatologic evaluation for early detection of
connectivopathies.

Keywords:

Autoimmune, manifestations, cutaneous, pediatric, incidence.
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Capitulo 1
INTRODUCCION

Las enfermedades autoinmunes que afectan al sistema conectivo representan un
conjunto complejo de trastornos donde el sistema inmunologico del cuerpo ataca sus
propios tejidos, dando lugar a una amplia gama de manifestaciones clinicas; en este
contexto, las manifestaciones cutaneas emergen como indicadores cruciales de la
actividad y extension de la enfermedad. Esta introduccion busca delinear los objetivos
de la investigacién, proporcionar informacion fundamental sobre el tema y resaltar la
importancia de comprender las manifestaciones cutdneas en el contexto de las
enfermedades autoinmunes del sistema conectivo, se busca conocer la variedad de
presentaciones cutaneas asociadas con enfermedades autoinmunes del sistema
conectivo, desde erupciones cutaneas distintivas hasta cambios en la pigmentacion y la
textura de la piel. Ademas de identificar biomarcadores especificos en la piel que puedan
servir como indicadores tempranos de la actividad de la enfermedad, facilitando un

diagndstico mas rapido y preciso.

Las enfermedades autoinmunes del sistema conectivo, como el lupus eritematoso
sistémico, la esclerodermia y las dermatomiositis, se caracterizan por la activacion
inapropiada del sistema inmunolégico. (1) Este proceso desencadena respuestas
inflamatorias que afectan tanto a tejidos conectivos como a érganos internos; la piel se
convierte en un érgano clave de manifestacion, presentando una amplia variedad de
cambios que van desde lesiones cutaneas especificas hasta sintomas mas generales,

como sequedad y endurecimiento. (2)

Las manifestaciones cutdneas a menudo son signos visibles y accesibles que permiten
un diagndstico temprano, crucial para un manejo eficaz de las enfermedades
autoinmunes del sistema conectivo. (3) Las alteraciones cutaneas no solo afectan la
apariencia fisica, sino que también pueden tener un impacto significativo en la calidad
de vida psicosocial de los pacientes, subrayando la importancia de abordar estas
manifestaciones de manera integral; comprender las manifestaciones cutaneas a nivel
molecular puede impulsar el desarrollo de terapias especificas dirigidas a mitigar el

impacto en la piel y mejorar los resultados clinicos.

La investigacion sobre las manifestaciones cutdneas en enfermedades autoinmunes del
sistema conectivo no solo es esencial para una gestion clinica més efectiva, sino que
también abre la puerta a nuevas estrategias terapéuticas destinadas a mejorar la calidad

de vida de los pacientes. Este estudio contribuira al avance del conocimiento en un area



crucial de la medicina autoinmune, brindando herramientas mas precisas para la

evaluacioén y tratamiento de estas complejas afecciones.

1.1.

1.1.1.

1.1.2.

Planteamiento del problema

Descripcién del problema

Las enfermedades autoinmunes del sistema conectivo, como el lupus
eritematoso sistémico, la artritis reumatoide, la dermatomiositis y la
esclerodermia, constituyen un conjunto diverso de trastornos complejos. Estas
enfermedades se caracterizan por la respuesta inmunitaria del cuerpo que, de
manera errénea, ataca sus propios tejidos, incluyendo la piel, las articulaciones
y los 6rganos internos; en este contexto, las manifestaciones cutaneas emergen
como indicadores visibles de la actividad de la enfermedad y desempefian un

papel crucial en el diagndstico y manejo clinico de los pacientes.

A pesar de la relevancia de las manifestaciones cutaneas en estas
enfermedades autoinmunes del sistema conectivo, persiste una falta de
comprension integral sobre su naturaleza, variabilidad y correlaciéon especifica,
este vacio de conocimiento plantea un desafio significativo para la practica
clinica, ya que limita la capacidad de los médicos para identificar y tratar de
manera oportuna este tipo de enfermedades.

Se busca abordar esta brecha de conocimiento al examinar detalladamente las
manifestaciones cutaneas en una poblacion especifica de pacientes pediatricos
con enfermedades autoinmunes del sistema conectivo. Al hacerlo, se pretende
contribuir a una mejor comprension de la variabilidad clinica y el manejo 6ptimo
de estas manifestaciones, lo que podria tener implicaciones importantes en la

mejora de los resultados clinicos y la calidad de vida de los pacientes afectados.

Formulacién del problema

El problema central reside en la necesidad de una comprension, analisis y diferenciacion

mas profunda y especifica de las manifestaciones cutaneas asociadas a enfermedades

autoinmunes del sistema conectivo en pediatria; a pesar de la evidente importancia de

estos signos cutaneos en el diagndstico y seguimiento de la enfermedad, existe una

falta de datos consolidados que aborden la diversidad de presentaciones cutaneas, su

relacion con la actividad sistémica y su impacto en la calidad de vida de los pacientes

pediatricos afectados.



1.1.3. Delimitacién del Problema

o Enfoque pediatrico: el planteamiento se centra especificamente en las
manifestaciones cutdneas en nifios y adolescentes con enfermedades
autoinmunes del sistema conectivo, reconociendo las particularidades y

desafios Unicos que este grupo demogréfico presenta.

o Enfermedades autoinmunes seleccionadas: la delimitacion se
concentra en enfermedades autoinmunes del sistema conectivo
reconocido en la pediatria, como el lupus eritematoso sistémico, la artritis
idiopatica juvenil sistémica, la esclerodermia, la dermatomiositis, y otras

afecciones reuméticas que afectan la piel y los tejidos conectivos.

o Impacto en la calidad de vida: se considera la influencia de las
manifestaciones cutdneas en la calidad de vida de los pacientes
pediatricos, abordando aspectos fisicos y psicosociales que pueden

verse afectados.

o Necesidad de estrategias terapéuticas especificas: la delimitacion
reconoce la importancia de identificar marcadores cutaneos especificos
gue puedan guiar el desarrollo de estrategias terapéuticas mas precisas
y personalizadas, mejorando la atencién médica y reduciendo la carga de

la enfermedad.

Este planteamiento del problema proporciona un marco conceptual para la
investigacion, resaltando la necesidad de abordar de manera integral las
manifestaciones cutaneas en el contexto de las enfermedades autoinmunes del sistema

conectivo en el ambito pediatrico.



1.2. Objetivos
1.2.1. Objetivo general

Conocer las manifestaciones cutaneas relacionadas con enfermedad autoinmune del
tejido conectivo, hospital del nifio Dr. Francisco de Icaza Bustamante, periodo 2018 —
2022.

1.2.2. Objetivos especificos

- Describir las manifestaciones cutaneas de las enfermedades del tejido conectivo
atendidas en el hospital Francisco de Icaza Bustamante.

- Determinar la incidencia y prevalencia de las enfermedades autoinmunes en el
hospital Francisco de Icaza Bustamante, periodo 2018 — 2022.

- Definir las enfermedades autoinmunes del tejido conectivo mas comunes y las

posibles manifestaciones cutaneas predominantes.
1.3. Justificacion

Las enfermedades autoinmunes del sistema conectivo representan un desafio médico
significativo debido a su complejidad y la variedad de manifestaciones clinicas que
pueden presentar; entre estas manifestaciones, las cutaneas juegan un papel crucial
tanto en el diagndstico como en el seguimiento de estas patologias, esta justificacién
destaca la importancia de abordar especificamente las manifestaciones cutdneas en el

contexto de las enfermedades autoinmunes del sistema conectivo.

Las manifestaciones cutdneas en enfermedades autoinmunes a menudo son
indicadores tempranos Yy visibles de la actividad de la enfermedad, su reconocimiento
precoz puede contribuir a un diagnéstico mas temprano, permitiendo un tratamiento mas
efectivo y mejorando el pronéstico del paciente. La diversidad de dermatosis en estas
enfermedades puede dificultar su identificacion y diferenciacion. Un enfoque
especializado en las manifestaciones cutdneas puede proporcionar herramientas mas

precisas y especificas para el diagndstico, mejorando la exactitud del abordaje clinico.

Las dermatosis pueden tener un impacto significativo en la calidad de vida de los
pacientes, afectando la imagen corporal y generando preocupaciones estéticas y
emocionales, entender y abordar estas manifestaciones puede mejorar la atencion
integral del paciente y su bienestar psicosocial. El siguiente estudio de las
manifestaciones cutaneas en enfermedades autoinmunes del sistema conectivo

contribuird al conocimiento cientifico y médico, facilitando futuras investigaciones y



desarrollos clinicos. Puede llevar a la identificacion de biomarcadores cutaneos y

estrategias terapéuticas mas especificas.

Este estudio se justifica por su potencial impacto positivo en la practica clinica, la calidad
de vida de los pacientes y el avance cientifico, al centrarse en un aspecto crucial, pero
a menudo subestimado de las enfermedades autoinmunes del sistema conectivo: sus

manifestaciones cutaneas.



Capitulo 2
MARCO TEORICO

Las enfermedades autoinmunes en nifios afectan principalmente el sistema conectivo,
son un &rea importante en la practica de la pediatria. La clasificacion de la etiologia
especifica se va a dar primordialmente en base a las caracteristicas clinicas que
presente la enfermedad, en ciertos casos es pertinente ayudarse con exdmenes de

laboratorio para poder diferenciarlas.
2.1. Historiay descubrimiento

Las enfermedades autoinmunes en general han sido objeto de estudio desde el siglo
XIX, pero el concepto moderno de autoinmunidad se desarroll6 en la primera mitad del
siglo XX. (2) En 1940, se identificaron las primeras enfermedades autoinmunes del tejido
conectivo, como el lupus eritematoso sistémico (LES) y la artritis reumatoide juvenil
(ARJ). En los afios 70 y 80 en paises como Estados Unidos de Norteamérica y Canada
existia una prevalencia de 2,2/1000 nifios; asi mismo en varios paises de Europa donde
se empez6 a estudiar el origen y la incidencia de enfermedades autoinmunes se logré
determinar que 109/100000 nifios se encontraban con algun tipo de patologia que
afectara al sistema conectivo. (4) En América Latina no fue hasta inicios de los 90 donde
se encontraron los primeros datos de las enfermedades autoinmunes siendo hasta la

actualidad un &rea importante en la consulta pediétrica.
2.2. Generalidades

Las enfermedades autoinmunes resultan de una respuesta inmunoldgica anormal en la
gue el sistema inmunolégico ataca tejidos sanos del propio cuerpo, en nifilos son menos
comunes que en adultos, pero pueden afectar a personas de todas las edades,
incluyendo la infancia. (2) Estas incluyen el lupus eritematoso sistémico (LES), la

esclerodermia, la dermatomiositis, la artritis idiopatica juvenil, entre otras.

Diagnosticar enfermedades autoinmunes en nifios puede ser desafiante debido a la
variabilidad de los sintomas y la dificultad para comunicarlos, especialmente en nifios
mas pequefios. (5) Existe una predisposicion genética en muchas enfermedades
autoinmunes, pero factores ambientales, como infecciones, también pueden
desencadenar el inicio de estas condiciones, los sintomas pueden variar
significativamente, pero muchos pacientes experimentan inflamacion, dolor en las

articulaciones, fatiga y otros sintomas sistémicos. (6)(22)



Enfermedades autoinmunes comunes en pediatria:

o Artritis Idiopética Juvenil (AlJ)

Lupus Eritematoso Sistémico (LES)

Dermatomiositis (DM) y Polimiositis

Tiroiditis Autoinmune

Diabetes Mellitus Tipo 1

Un diagndstico temprano y preciso es crucial para evitar dafio a largo plazo en los
organos afectados y mejorar la calidad de vida del paciente. (2) El manejo de las
enfermedades autoinmunes en pediatria a menudo requiere un equipo multidisciplinario
gue incluye reumatélogos pediatricos, nefrélogos, dermatdlogos, endocrindlogos y otros
especialistas segun la enfermedad especifica. Las enfermedades autoinmunes pueden
afectar el crecimiento y desarrollo normal de los nifios. (7) El apoyo nutricional y el
monitoreo del desarrollo son aspectos importantes del manejo. Es fundamental educar
a los padres y cuidadores sobre la enfermedad, su manejo y la importancia de la
adherencia al tratamiento. El apoyo emocional y psicolégico también es crucial para el

bienestar del nifio y la familia. (8)
2.3.  Situacion incidente global

La verdadera incidencia de la patologia es desconocida, existen pocas investigaciones
dedicadas a analizar tales datos, es cierto que se consideran que son cifras
relativamente bajas dada la prevalencia de este tipo de enfermedades en la poblacion.
(9) Sin embargo, se debe considerar que los pocos casos vistos habitualmente en los
hospitales dificultan a los profesionales a dar un diagndéstico inicial efectivo y ademas el
dificil acceso a su tratamiento en distintas realidades que viven los sistemas de salud a

nivel mundial en la actualidad. (3)

A nivel mundial, las enfermedades autoinmunes estan en aumento, aunque la
prevalencia especifica puede variar segun la regiéon y la poblacion, la genética y factores
ambientales pueden desempefiar un papel crucial en el desarrollo de estas
enfermedades. En América Latina, las enfermedades autoinmunes, incluyendo las del

tejido conectivo, estan siendo cada vez mas reconocidas y diagnosticadas. La



disponibilidad de recursos médicos y la conciencia publica pueden afectar la
identificacion y el manejo de estas enfermedades en la region. (6) En Ecuador, como en
otros paises de América Latina, la realidad es la misma con aumento de la incidencia
de dichas patologias. La accesibilidad a la atencion médica, la formacion del personal
médico y la conciencia publica son factores clave que afectan la situacion de estas

enfermedades en el pais. (10)
2.4.  Definicion

Las enfermedades autoinmunes que afectan al sistema conectivo son un grupo de
trastornos en los cuales el sistema inmunoldgico del cuerpo ataca errbneamente sus
propios tejidos conectivos. (11) (13) El tejido conectivo es una parte fundamental del
cuerpo que proporciona soporte y cohesidon a 6rganos, tejidos y estructuras. Estas
enfermedades involucran procesos inmunolégicos anormales que pueden resultar en

inflamacién y dafio a diversos 6rganos (16)(20):

- Enfermedades autoinmunes que afectan al sistema conectivo:
e Lupus eritematoso sistémico
e Esclerodermia
e Dermatomiositis
¢ Sindrome de Sjogren
e Polimiositis

e Artritis reumatoide juvenil

Estas enfermedades autoinmunes del sistema conectivo comparten la caracteristica
comun de la activacion inapropiada del sistema inmunolégico contra los propios

tejidos del cuerpo. (1)
2.5. Fisiologiay fisiopatologia

La fisiologia y fisiopatologia de las enfermedades autoinmunes, incluyendo aquellas que

afectan el tejido conectivo en pediatria, son areas complejas y dinamicas. (8)
2.5.1. Fisiologia del sistemainmunolégico

El sistema inmunoldgico en los nifios estd en constante desarrollo; se compone de
células inmunitarias, como linfocitos T y B, células asesinas naturales y células

presentadoras de antigeno. (3) Su funcion principal es defender al cuerpo contra



patdgenos, como bacterias, virus y células tumorales, mientras tolera los propios tejidos

del cuerpo.

En las enfermedades autoinmunes, el sistema inmunoldgico pierde la capacidad de
distinguir entre las células y tejidos propios y los invasores externos, atacando

erréneamente las células y tejidos sanos. (8).

Se cree que factores genéticos, ambientales y hormonales contribuyen al desarrollo de
enfermedades autoinmunes, los desencadenantes ambientales pueden incluir

infecciones, exposicion a ciertos medicamentos o factores dietéticos.

Las conectivopatias presentan inflamacion crénica lo cual juega un papel importante;
las células del sistema inmunoldgico infiltran los tejidos afectados, liberando citocinas
pro inflamatorias y activando procesos que conducen a dafio tisular. (11)

Artritis Idiopatica Juvenil (AlJ)

o Fisiopatologia: la AlJ es una enfermedad autoinmune crénica que afecta las
articulaciones sinoviales. El sistema inmunolégico ataca la membrana sinovial,

provocando inflamacion, dolor y eventual dafio articular. (30)
e Células involucradas: linfocitos T, células B, macréfagos.

e Mediadores inflamatorios: citocinas como el factor de necrosis tumoral alfa (TNF-

alfa), interleucina-1 (IL-1) e interleucina-6 (IL-6). (4)
Lupus Eritematoso Sistémico (LES)

o Fisiopatologia: el LES es una enfermedad autoinmune sistémica en la que el
sistema inmunoldgico ataca tejidos en todo el cuerpo, incluyendo piel,

articulaciones, rifiones, corazén, pulmones y sistema nervioso.
e Células involucradas: autoanticuerpos, linfocitos T y B, complejos inmunes.

o Factores desencadenantes: genéticos, hormonales, ambientales. (4) (14)

Esclerodermia

o Fisiopatologia: caracterizada por fibrosis y endurecimiento de la piel y otros
o6rganos debido al depodsito excesivo de colageno. Involucra inflamacion,

disfuncion vascular y respuesta autoinmune.



e Células involucradas: fibroblastos, células endoteliales, linfocitos T.

e Manifestaciones clinicas: esclerosis cutanea, afectacién de érganos internos. (4)
(21)

Polimiositis y Dermatomiositis

o Fisiopatologia: afectan principalmente a los mdsculos. Inflamacién vy

degeneracién de las fibras musculares. (29)

e Células involucradas: linfocitos T, macrofagos.
Sindrome de Sjogren

o Fisiopatologia: afecta las glandulas exocrinas, especialmente las glandulas

salivales y lagrimales, causando sequedad en boca y ojos.
e Células involucradas: linfocitos T, células B. (4)
2.6. Presentacion clinica

Las enfermedades autoinmunes que afectan al sistema conectivo en pediatria tienen
diversas manifestaciones clinicas, desencadena una respuesta inflamatoria que puede
afectar multiples 6rganos, lo que dificulta el diagnéstico definitivo. (9) La presentacion

clinica varia, pero comparten algunas caracteristicas comunes:
Artritis Idiopatica Juvenil (AlJ):
e Presentacion clinica: inflamacién crénica de las articulaciones.

e Manifestaciones: dolor, hinchazén, limitacién en el movimiento. Puede
afectar una o varias articulaciones. La respuesta autoinmune provoca
inflamacion en las membranas sinoviales de las articulaciones,

resultando en dafio articular. (3)(21)
Lupus Eritematoso Sistémico (LES):

e Presentacién clinica: variedad de sintomas que afectan piel,

articulaciones, riflones, corazén y otros 6rganos. (19)

e Manifestaciones: erupciones cutaneas, dolor en las articulaciones, fatiga,
problemas renales. Produccion de autoanticuerpos y formacion de

complejos inmunoldgicos que afectan multiples sistemas. (3)(21)
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Dermatomiositis y Polimiositis:
e Presentacion Clinica: afecta musculos y piel.(29)

e Manifestaciones: debilidad muscular, erupciones cutaneas. Inflamacion
muscular y dafio en los capilares de la piel debido a la respuesta
autoinmune. (9)(21)

Esclerodermia;

e Presentacion clinica: endurecimiento de la piel y afectacion de érganos

internos.(31)

e Manifestaciones: problemas gastrointestinales, dificultades respiratorias.

Acumulacién anormal de tejido fibroso en la piel y 6rganos. (3)
Sindrome de Sjogren en nifios:
e Presentacion clinica: sequedad en los ojos y la boca.

e Manifestaciones: fatiga, problemas articulares. Afecta las glandulas
exocrinas, disminuyendo la produccién de lagrimas y saliva. (3)

La manifestacion clinica de estas enfermedades se debe a la activacién inapropiada del

sistema inmunolégico, que ataca tejidos sanos. (4) La diversidad de sintomas refleja la

heterogeneidad de estos trastornos y la variabilidad en los 6érganos afectados. El

diagndstico temprano y la gestion multidisciplinaria son fundamentales para limitar el

dafo y mejorar la calidad de vida de los pacientes pediatricos afectados. (11)

Diversas alteraciones cutaneas que, en muchos casos, sirven como indicadores

visuales clave para el diagndstico y seguimiento de la enfermedad.

Lupus Eritematoso Sistémico (LES):

e Manifestaciones cutaneas:

e Erupcion malar: también conocida como "erupcion en alas de

mariposa", afecta las mejillas y el puente de la nariz.
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e Erupcion discoide: lesiones con forma de disco que pueden

dejar cicatrices permanentes.

e Fotosensibilidad: aumento de la sensibilidad a la luz solar,

causando erupciones en areas expuestas. (7)
Esclerodermia:
e Manifestaciones cutaneas:

o Esclerosis cutanea: endurecimiento de la piel, especialmente en

los dedos vy la cara.

e Telangiectasias: vasos sanguineos dilatados visibles bajo la

superficie de la piel.

« Ulceras cutaneas: pueden desarrollarse debido a la disminucion

del flujo sanguineo. (7)
Dermatomiositis (DM):
e Manifestaciones cutaneas:

e Erupcion de Heliotropo: coloracion violacea alrededor de los

parpados.

e Erupcidon de gotas: lesiones pequefias y elevadas en cuello,

hombros, codos y rodillas.

e Signo de las Ufias de Shawl: enrojecimiento y descamacion en

las ufias. (7)
Sindrome de Sjogren:
e Manifestaciones cutaneas:
e Xerosis cutanea: piel secay aspera.

e Lesiones cutaneas: pueden ocurrir en forma de puarpura

palpable o papulas eritematosas. (7)

Polimiositis y Dermatomiositis:
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e Manifestaciones cutaneas:

e FErupcibn en gotas: lesiones eritematosas en areas

fotoexpuestas.

e Signo de gottron: lesiones en las articulaciones interfalangicas

proximales y en las articulaciones metacarpofalangicas. (7)
Artritis Reumatoide Juvenil (ARJ):
e Manifestaciones cutaneas:

e Nobdulos subcutaneos: pequefios bultos bajo la piel, a menudo

en areas de presién constante.

e Rash: puede presentarse como lesiones cutaneas en algunos
subtipos de ARJ. (7)

Estas manifestaciones cutdneas pueden variar en su gravedad y presentacion, y es
fundamental tener en cuenta que la presencia de sintomas cutaneos puede ser
indicativa de la actividad sistémica de la enfermedad. (6) Ademas, algunos pacientes
pueden experimentar cambios en la pigmentacion, pérdida de cabello y otros sintomas
dermatoldgicos asociados. La evaluaciéon por parte de un dermato6logo y un reumatélogo
pediatrico es crucial para un diagndstico preciso y un manejo adecuado de las

enfermedades autoinmunes del sistema conectivo. (3)
2.7. Pronéstico

El prondstico puede variar significativamente segun la enfermedad especifica, la
gravedad de la presentacion y la respuesta al tratamiento. Se puede distinguir desde
una resolucién espontanea hasta la persistencia de la enfermedad en la edad adulta.
Un manejo temprano y agresivo puede mejorar el pronéstico y reducir el riesgo de dafio
irreversible. (2) Algunos nifios pueden experimentar periodos de remision, mientras que
otros pueden tener enfermedad crénica. La monitorizacién y el manejo a largo plazo son
esenciales para prevenir dafio organico. Con un tratamiento adecuado, muchos nifios
experimentan mejoria significativa, es importante abordar las complicaciones

potenciales. (4)

Es fundamental destacar que el manejo de estas enfermedades autoinmunes en

pediatria implica un enfoque integral que incluye el control de los sintomas, la
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prevencién de complicaciones y la mejora de la calidad de vida. (5) Ademas, la
colaboracion entre médicos especialistas, como reumatélogos pediétricos,
dermatologos y otros profesionales de la salud, es esencial para brindar un cuidado
completo y personalizado. El pronostico especifico de un nifio con una enfermedad

autoinmune del sistema conectivo debe evaluarse individualmente. (12)(15)
2.8. Laboratorio

Para el diagnostico y monitoreo de estas enfermedades autoinmunes, se utilizan una
variedad de examenes de laboratorio. (12) Estos analisis ayudan a identificar
marcadores especificos, evaluar la actividad de la enfermedad y guiar en la toma de

decisiones terapéuticas.
Exédmenes de laboratorio estandar:
e Factor Reumatoide (FR):
o Descripcion: anticuerpos contra las regiones Fc de las inmunoglobulinas.

o Utilidad: puede ser elevado en varias enfermedades autoinmunes,

incluyendo artritis reumatoide. (2)
e Anticuerpos Antinucleares (ANA):

o Descripcién: anticuerpos dirigidos contra componentes celulares

nucleares.

o Utilidad: elevados en lupus eritematoso sistémico y otras enfermedades

autoinmunes.
e Anticuerpos Anti-ds DNA y Anti-SSA/SSB:

o Descripcién: anticuerpos especificos para el ADN de doble cadenay para

antigenos especificos.
o Utilidad: elevados en lupus y sindrome de Sjogren, respectivamente. (2)
e Anticuerpos Anti-Smooth Muscle (ASMA) y Anticuerpos Anticentromero:
o Descripcion: asociados con enfermedades autoinmunes como

esclerodermia.
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o Utilidad: ayudan en el diagnostico diferencial de enfermedades del tejido

conectivo. (8)
e Marcadores inflamatorios (VSG y Proteina C Reactiva):

o Utilidad: reflejan la actividad inflamatoria y pueden estar elevados en
diversas enfermedades autoinmunes. (6)

Exadmenes de laboratorio en Investigacion:
e Biomarcadores genéticos:

o Descripcion: identificacion de variantes genéticas asociadas con

predisposicion a enfermedades autoinmunes.
o Utilidad: ayuda en la identificacién de factores de riesgo genético. (2)
e Biomarcadores de citoquinas y mediadores inmunolégicos:
e Descripcion: evaluacién de niveles de citoquinas y otros mediadores
e Citometria de Flujo y Perfiles de Células:
o Inmunoldgicos.

o Utilidad: proporciona informacion sobre la respuesta inmunolégica

especifica y la actividad de la enfermedad. (11)
e Biomarcadores de dafio orgéanico:

o Descripcién: marcadores especificos para evaluar el dafio en érganos
afectados. (27)

o Utilidad: contribuye a la evaluacion de la progresion de la enfermedad y
la efectividad del tratamiento. (3)(28)

o Descripcion: permite analizar subpoblaciones de células del sistema

inmunoldgico.
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e Biomarcadores de MicroARN:

o Utilidad: identificacibn de anomalias en la composicién celular que

pueden estar asociadas con enfermedades autoinmunes. (12)
o Descripcién: evaluacion de microARN circulantes.

o Utilidad: se estan estudiando como potenciales Biomarcadores para el

diagndstico y prondstico de enfermedades autoinmunes. (4)

Es importante destacar que la investigacion continua esté llevando al descubrimiento de
nuevos biomarcadores y métodos diagndsticos. La eleccion de examenes de laboratorio
dependera del cuadro clinico, los sintomas especificos y la orientaciéon del médico
especialista.

2.9. Tratamiento

El tratamiento puede variar segun la enfermedad especifica y la gravedad de los

sintomas.
Tratamientos estandar:
e Antiinflamatorios no esteroides (AINESs):
o Mecanismo de accién: alivian la inflamacién y reducen el dolor.

o Uso: principalmente en enfermedades que afectan las articulaciones,

como la artritis. (5)
e Corticosteroides:

o Mecanismo de acciéon: potentes efectos antiinflamatorios e

inmunosupresores.

o Uso: para controlar brotes agudos de enfermedades autoinmunes

sistémicas. (5)
e Inmunosupresores convencionales:
o Ejemplos: metotrexato, azatioprina, ciclosporina.

o Mecanismo de accién: suprimen la respuesta inmunolégica.
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o Uso: control a largo plazo de enfermedades autoinmunes para reducir la

actividad del sistema inmunologico. (5)
e Terapias biologicas:
o Ejemplos: inhibidores del factor de necrosis tumoral (TNF), rituximab.

o Mecanismo de accidn: dirigidos a componentes especificos del sistema

inmunolégico.

o Uso: se utilizan en casos mas graves y resistentes a otros tratamientos.

(5)
Areas de investigacién actuales:
e Terapias dirigidas especificas:

o Investigacién de terapias mas precisas que se centran en mecanismos

moleculares especificos de enfermedades autoinmunes. (5)(18)
e Inmunoterapia:

o Exploraciébn de enfoques para modular selectivamente la respuesta

inmunolédgica sin una supresion generalizada.

o Objetivo: minimizar los efectos secundarios de los tratamientos

inmunosupresores convencionales. (5)
e Terapiagénicay celular:

o Investigacion sobre la manipulacién de genes y células para corregir

anormalidades en el sistema inmunoldgico.
o Objetivo: desarrollar tratamientos mas especificos y duraderos. (1)
e Biomarcadores predictivos de respuesta al tratamiento:

o ldentificacion de marcadores que indiquen la respuesta de un paciente a

un tratamiento especifico.

o Objetivo: personalizar los enfoques terapéuticos segun la respuesta
individual. (5)
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e Moduladores de la microbiota Intestinal:

o Estudio de como el microbiota intestinal afecta el sistema inmunolégico y

cémo se pueden modular para tratar enfermedades autoinmunes.

o Objetivo: desarrollar terapias que modifiquen la microbiota de manera

beneficiosa. (11)
e Anticuerpos monoclonales y nanotecnologia:

o Desarrollo de agentes mas especificos y eficaces para modular

respuestas inmunolégicas.

o Objetivo: mejorar la eficacia y reducir los efectos secundarios de los

tratamientos. (4)

Es importante destacar que la investigacion en el campo de las enfermedades
autoinmunes es activa y continua. Los avances en terapias mas especificas y
personalizadas tienen el potencial de mejorar significativamente la calidad de vida de
los pacientes pediatricos con enfermedades autoinmunes que afectan al tejido
conectivo. (31)(32)
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Capitulo 3

METODOLOGIA
3.1. Disefio de la investigacion

Este estudio es un disefio observacional retrospectivo. Se analizaron los registros
médicos de los pacientes atendidos en el hospital del nifio Dr. Francisco de Icaza
Bustamante entre los afios 2018 y 2022, con enfoque en las manifestaciones cutaneas

de las enfermedades autoinmunes del tejido conectivo.
3.2. Poblacion de estudio

La poblacién de estudio estuvo constituida por pacientes pediatricos que fueron
diagnosticados con enfermedades autoinmunes del tejido conectivo y que fueron
atendidos en el hospital Francisco de Icaza Bustamante durante el periodo de estudio

mencionado.
3.3. Recopilacién de datos

Se revisaron exhaustivamente los registros médicos de los pacientes incluidos en el
estudio. Se registraron datos demograficos, historial clinico, manifestaciones cutaneas,
fecha de inicio de las manifestaciones cutaneas y fecha de diagnéstico de la enfermedad

autoinmune del tejido conectivo.
3.4. Andlisis de datos

Se realiz6 un analisis descriptivo de los datos para determinar las manifestaciones
cutdneas de las enfermedades autoinmunes del tejido conectivo en la poblacién
pediatrica. Ademas, se diferenciaron las lesiones cutaneas segun el tipo de enfermedad

del tejido conectivo.
3.5. Consideraciones éticas

El presente trabajo garantiza la confidencialidad y privacidad de la informacion de los
pacientes y se cuenta con la aprobacion de la coordinacion de Docencia y Direccion

médica del hospital previo iniciar la recopilaciéon de datos.
3.6. Limitaciones del estudio

Entre las posibles limitaciones se incluyen la disponibilidad y calidad de los registros

médicos, asi como posibles sesgos de seleccion debido a la naturaleza retrospectiva
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del disefio. Ademas, la generalizacion de los resultados puede estar limitada por las

caracteristicas especificas de la poblacion y el contexto hospitalario investigado

(monoceéntrico).

3.7 OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES

Variable

Manifestaciones
Cutaneas

Incidencia y
Prevalencia

Enfermedades
Autoinmunes

Tiempo de
Diagnéstico

Impacto en la
Calidad de Vida

Necesidad de
Estrategias
Terapéuticas

Definicion Indicadores
Las diferentes presentaciones visibles
en la piel que estan asociadas con
enfermedades autoinmunes del

sistema conectivo.

Tipo de lesiones cutaneas:
erupciones, Ulceras, cambios
en la pigmentacion, etc.

La cantidad de casos nuevos
(incidencia) y la proporciéon de casos
existentes (prevalencia) de
enfermedades autoinmunes del tejido
conectivo en el hospital Francisco de
Icaza Bustamante.

NuUmero de casos nuevos
diagnosticados durante el
periodo de estudio.

Tipos de enfermedades
autoinmunes
diagnosticadas: lupus
eritematoso sistémico,
esclerodermia,
dermatomiositis, etc.

Las diferentes enfermedades
autoinmunes del tejido conectivo
diagnosticadas en el hospital
Francisco de Icaza Bustamante
durante el periodo 2018 - 2022.

El intervalo de tiempo transcurrido
entre el inicio de las manifestaciones
cutaneas y el diagnéstico de
enfermedades autoinmunes del tejido

Tiempo transcurrido desde
el debut de las
manifestaciones cutaneas
hasta el diagnostico de la
enfermedad autoinmune.

Efectos fisicos: dolor,
picazdn, molestias. Efectos
psicosociales: autoestima,
interaccion social, bienestar
emocional.

La influencia de las manifestaciones
cutaneas en la calidad de vida de los
pacientes pediatricos afectados por
enfermedades autoinmunes del
sistema conectivo.

La importancia de identificar
marcadores cutaneos especificos para
guiar el desarrollo de estrategias
terapéuticas mas precisas y
personalizadas en pacientes con
enfermedades autoinmunes del tejido

Identificacion de
biomarcadores cutaneos
asociados con la actividad
de la enfermedad.

Escala / Método de
Medicion

Revisidon de historias
clinicas, fotografias
clinicas.

Registro de casos en
el hospital Francisco
de Icaza Bustamante.

Registro de
diagnosticos en el
hospital Francisco de
Icaza Bustamante.

Registro de fechas en
las historias clinicas
de los pacientes.

Entrevistas
estructuradas con los
pacientes 'y
cuestionarios
validados sobre
calidad de vida.

Revision de literatura
cientifica y discusion
con especialistas en el
tema.




Capitulo 4

RESULTADOS

Los resultados revelan un panorama detallado de la incidencia de pacientes con
enfermedades autoinmunes de casos durante el periodo de estudio, abarcando desde
el aflo 2018 hasta el 2022. En total, se registraron 296 atenciones (184 casos huevos),
con fluctuaciones notables a lo largo de los afos. La tasa promedio de nuevos casos
durante este periodo se sitlla en 59.2 por afio, destacando la importancia de comprender
la dinamica temporal de la enfermedad en cuestion. Ademas, al desglosar los datos por
variables demogréficas clave como edad y sexo, se revelan patrones interesantes que

pueden arrojar luz sobre posibles factores de riesgo y areas de intervencion prioritarias.

Tabla 1. Namero total de casos de pacientes con enfermedades autoinmunes entre el 2018 y 2022

ANO CASOS
2018 44
2019 39
2020 49
2021 36
2022 16
TOTAL 184
60
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30
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10
0
2018 2019 2020 2021 2022

Grafico 1. Namero total de casos entre el 2018 y 2022

La Tabla 1 muestra el nimero total de casos reportados durante el periodo de 2018 a
2022. A primera vista, se observa una variacion en el numero de casos a lo largo de
estos afios. En 2018, se registraron 69 casos, aumentando ligeramente a 72 en 2019.
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El afilo 2020 mostré un aumento significativo, alcanzando 81 casos, seguido de una
disminucién en 2021 con 58 casos reportados. En grafico 1. Sin embargo, en 2022 se
evidencio una reduccion drastica en el numero de casos, descendiendo a solo 16. En
total, durante los cinco afios analizados, se registraron 296 casos. Esta variabilidad en
los nimeros puede sugerir cambios en la incidencia de la enfermedad a lo largo del
tiempo, lo que podria ser influenciado por una variedad de factores, como cambios en

la deteccidn, factores de riesgo, politicas de salud publica, entre otros.
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Grafico 2. Tasa de nuevos casos durante 2018 - 2022

Variables de edad, sexo y etnia entre el 2018 al 2022 en pacientes con

enfermedades autoinmunes

Tabla 2. Variables por rango de edad de pacientes con enfermedades autoinmunes entre el 2018 y 2022

2018 2019 2020 2021 2022
1-4afios 2 4 3
5-9afos 8 10 10 5 2
10 - 14 aios 27 21 28 26 11
M3 de 15 afios 7 4 8 5 3

22



30 28
27
26
25

21

20
15
11
10 8
7
4 4 >
> 3 3
2
0
2018 2019 2020 2021 2022
1-4 afios 5-9 afos 10 - 14 afios Ma de 15 afios

Grafico 3. Variables por edades

La Tabla 2 presenta la distribucién de casos de la enfermedad segun grupos de edad
durante el periodo de 2018 a 2022. Cada columna representa un afio diferente, mientras
que las filas representan grupos de edad especificos. A partir de esta tabla, podemos
observar como varia la incidencia de la enfermedad en diferentes grupos de edad a lo

largo de los afios.

Por ejemplo, podemos notar que, en los afios 2018 y 2019, el grupo de edad de 10 a 14
afios tiene la mayor cantidad de casos, mientras que en los afos siguientes (2020, 2021
y 2022), la distribucién de casos tiende a ser mas uniforme entre los grupos de edad.
Ademas, se establece que en los ultimos dos afios (2021 y 2022), la incidencia de casos
en los grupos de edad mas jovenes (1-4 afios y 5-9 afios) ha disminuido notablemente.

Tabla 3. Variables por sexo en enfermedades autoinmunes entre el 2018 y 2022

2018 2019 2020 2021 2022
Hombres 18 18 23 17 8
Mujeres 26 21 26 19 8
Indeterminado | 0 0 0 0 0
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Gréfico 4. Variables por sexo

La Tabla 3 muestra la distribucion de casos de la enfermedad segun el sexo de los
pacientes durante el periodo de 2018 a 2022. La tabla muestra claramente el nUmero
de casos reportados para hombres y mujeres en cada afio. Podemos notar si hay
diferencias significativas en la cantidad de casos entre los dos sexos en un afio
especifico o si la distribucion es bastante uniforme. Podemos identificar cualquier
cambio en la distribuciéon de casos entre hombres y mujeres a lo largo de los afos. Por
ejemplo, se observa que el nimero de casos en hombres disminuye mientras que en
mujeres aumenta, o viceversa; podriamos inferir posibles cambios en la prevalencia de

la enfermedad en diferentes grupos de poblacion.
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Variable manifestaciones cutaneas en pacientes estudiados
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Gréfico 5. Manifestaciones cutaneas totales en los pacientes evaluados entre el afio 2018 al 2022

Los pacientes tienen una variedad de manifestaciones, como eritema facial,
maculas eritematosas, papulas, vesiculas, placas hipercromicas, entre otros.
Los diagnésticos asociados incluyen DM, LES, Esclerodermia y AlJ. Algunos
pacientes presentan multiples manifestaciones cutaneas, lo que podria reflejar
una superposiciéon de enfermedades o la presencia de comorbilidades. Se
observa una preponderancia de ciertos diagnésticos en funcién de las
manifestaciones cutaneas. Por ejemplo, el lupus eritematoso sistémico parece
Ser una causa comun de maculas eritematosas, lesiones en alas de mariposa y

exantema violaceo en areas foto expuestas.

Dermatosis y su relacion en el tiempo con las enfermedades del tejido

conectivo
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Grafico 6. Numero de pacientes atendidos entre el 2018 al 2022 los cuales fueros
diagnosticados inicialmente con dermatosis y posterior con enfermedades

autoinmunes.

La informacion proporcionada muestra una relacién entre las manifestaciones
cutaneas y diversas enfermedades autoinmunes. En revisidbn de historias
clinicas se determiné 10 casos de artritis idiopética juvenil sistémica, 5 casos de
dermatomositis, 2 de esclerodermia y 13 casos de lupus eritematoso sistémico
que fueron manejados inicialmente como dermatosis con una media de
diagnostico de enfermedad autoinmune del tejido conectivo de un afio. Las
enfermedades autoinmunes son afecciones en las cuales el sistema
inmunolégico del cuerpo ataca por error sus propios tejidos, lo que puede
conducir a una amplia gama de manifestaciones clinicas, incluidas las

manifestaciones cutaneas.

Una lista de manifestaciones cutaneas, como eritema facial, maculas
eritematosas, papulas, vesiculas, placas hipercrémicas, entre otros, puede
asociarse a enfermedades autoinmunes. Esto puede ser Gtil para los médicos al
diagnosticar y tratar a pacientes pediatricos, ya que las manifestaciones
cutaneas pueden ser un indicador importante de la presencia de una enfermedad

autoinmune especifica.
Algunas de las enfermedades autoinmunes mencionadas en el cuadro incluyen:

Dermatomiositis juvenil
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LES

Esclerodermia

AlJ

Cuadro de relacion entre manifestaciones cutaneas y enfermedad
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Gréfico 7. Relacion de las manifestaciones cutaneas con los pacientes diagnosticados con enfermedades

autoinmunes entre el afio 2018 al 2022.

1. Dermatomiositis Juvenil:

Eritema facial (zona fotoexpuesta)

P4pulas en grotton

Calcinosis

Placas hipercrémicas

Piodermitis

2. LES:
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e Macula hipercrémica en region malar (zona fotoexpuesta)
e MaAcula eritematosa
o Papulas y vesiculas de color pardo
e Maculas eritematosas violaceas
e MaAculas eritematosas (zonas fotoexpuestas)
e Exantema violaceo
e Placas violaceas
e Maculas reticuladas
e Lesiones eritematosas
e Lesion en alas de mariposa
3. Esclerodermia:
e Maculas hipocrémicas
e Papulas hipopigmentadas
e Esclerosis
e Maculas blanquecinas
o Hipertricosis
4. Al
o Hipertricosis
e Exantema
e MaAculas blanquecinas
e Maculas eritematosas

o Exantema maculopapular (zonas fotoexpuestas)
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Es importante tener en cuenta que algunas manifestaciones cutaneas pueden estar
asociadas con mas de un diagnostico, como se ve en el caso de las méculas
eritematosas en zonas fotoexpuestas, que estan relacionadas con el lupus eritematoso
sistémico dermatomiositis y la artritis reumatoidea juvenil. Ademas, algunos pacientes
pueden presentar multiples manifestaciones cutdneas que son caracteristicas de una
sola enfermedad autoinmune, mientras que otros pueden presentar manifestaciones

cutaneas caracteristicas de multiples enfermedades autoinmunes.
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Capitulo 5

DISCUSION

Los resultados revelan fluctuaciones notables en la incidencia de enfermedades
autoinmunes durante el periodo de estudio. Si bien se observo un aumento en el nUmero
de casos en 2020, seguido de una disminucién en 2021 y 2022, el andlisis detallado de
estas tendencias podria ayudar a comprender mejor los factores que contribuyen a estas
variaciones. Al desglosar los datos por variables demogréficas clave como edad, sexo
y etnia, se revelaron patrones interesantes en la distribucion de la enfermedad. Por
ejemplo, la mayor incidencia de casos en nifios de 10 a 14 afios en 2018 y 2019 sugiere
la necesidad de dirigir intervenciones preventivas hacia este grupo demografico.
Ademas, el predominio de la enfermedad en ciertos grupos de edad y sexos puede
ofrecer informacién valiosa sobre posibles factores de riesgo y areas de intervencion
prioritarias. El estudio de las manifestaciones cutaneas y su prevalencia de acuerdo a

patologia asociada es importante en el diagndstico clinico precoz.

Chiewchengchol D et al (Grupo de Estudio JSLE del Reino Unido) realizé un estudio de
cohorte durante 6 afios (2006-2012) donde fueron reclutados un total de 241 pacientes
divididos en 2 grupos, el primero con criterios cutdneos positivos segun el ACR y otro
grupo que tenia afectacion cutanea; pero dichas lesiones no estaban incluidas en los
criterios ACR. Para los pacientes que no se incluian en los criterios ACR se utilizo la
adaptacion pediatrica del indice del British Isles Lupus Assessment Group de 2004
(pBILAG-2004). El 74% de los pacientes presentaban lesiones cutaneas incluidas en los
criterios ACR sin diferenciacion alguna, del restante que no tenia criterio cutdneo ACR
positivo el 42% tuvieron afectacion cutanea con pBILAG-2004, reportadas erupcion
maculopapular 17%, alopecia sin cicatriz 15%, vasculitis cutdnea 12% y sindrome de
Raynaud 12%. En estos pacientes se observé mayor afectacion renal y hematolégica
en el momento del diagndstico y durante el periodo de seguimiento (P <0,05), ademas

de un mayor uso de farmacos inmunosupresores. (21)

Carmi et al. analiz6 datos de 125 pacientes diagnosticados con lupus eritematoso
sistémico pediatrico (LESp). Se observo que el 88% de los pacientes eran del sexo
femenino y el 12% del sexo masculino. La edad media de los pacientes al momento de
revisar sus expedientes fue de 19.8 afios, con una desviacion estandar de 4.6 afos. Se
encontré una mediana de 12 afios para la edad de la primera lesion dermatolégica y una

mediana de 13 afios para la edad al momento del diagnéstico de LESp. (33)
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El tratamiento inicial fue principalmente via oral e intravenosa, con un uso frecuente de
esteroides, hidroxicloroquina y micofenolato. En cuanto a las lesiones dermatoldgicas,
se observo que el eritema malar fue la lesion especifica aguda mas comuan, mientras
que el lupus discoide fue la lesién especifica cronica mas frecuente. Las lesiones
inespecificas mas comunes fueron las Ulceras orales y la alopecia por efluvio telégeno.
Se compararon los tipos de lesiones segun el sexo y la edad, encontrando que las
mujeres tenian una mayor prevalencia de lesiones especificas agudas y cronicas,
mientras que los hombres tenian una mayor prevalencia de lesiones inespecificas. Los
datos revelan una amplia gama de manifestaciones cutaneas, desde eritema facial hasta
placas hipercromicas, y una variedad de diagnésticos asociados, que incluyen
dermatomiositis juvenil, LES, esclerodermia y AlJ.

Cancarini P et al, estudiaron una cohorte inicial de 172 pacientes (0-18 afios) durante
28 afios (1989-2017) con diagnéstico de dermatomiositis, el objetivo se centré en
evaluar las caracteristicas clinicas de debut de la enfermedad, reportando debilidad
muscular 85,5%, anomalias capilares del pliegue ungueal 83,4%, papulas de Gottron
78,5%, erupcion en heliotropo 66,3%, marcha anormal 55,8% y erupcién malar/facial
54,7%. %. Incluso el estudio reporta que las enzimas musculares fueron normales en

muchos de los pacientes que cumplian con los criterios cutaneos. (22)

Wu w, et al. realizd6 un estudio observacional de la base de datos EUSTAR del
expediente de los pacientes con diagnostico de esclerodermia durante un periodo de 8
afos, el objetivo fue observar si la fibrosis cutanea progresiva se asociaba a afectacion
de la funcién pulmonar. Se incluyeron 1.021 pacientes, del total 7,6% eran progresores
cutaneos. El analisis de supervivencia en estos paciente indicé que tenian una
probabilidad significativamente mayor de disminucion de la CVF 210% (p<0,001) y

muerte por todas las causas (p=0,003) que los no progresadores (23)

Eveillard LA, et al. realizé un estudio retrospectivo y multicéntrico desde enero de 2002-
2020 en Francia. Se incluyeron 112 pacientes con diagndstico de AlJ los cuales
presentaban afectacion cutanea al inicio de la enfermedad, 82 pacientes tenian lesiones
cutaneas tipicas y 30 pacientes tenian lesiones cutaneas atipicas. La presencia de
lesién cutanea atipica se asocié con un mayor riesgo de fracaso del tratamiento de
primera linea a 1 afio (p=0003), fracaso de los corticosteroides como tratamiento de
primeralinea a 1 afio (p=0006), necesidad de tratamiento biologico a 1 y 2 afios (p=003),

y nimero de bioldgicos diferentes a 2 afios p = <0001. (24)
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Esto subraya la complejidad de las enfermedades autoinmunes y la diversidad de
manifestaciones clinicas que pueden presentar. La presencia de multiples lesiones
cutaneas en algunos pacientes sugiere una posible superposicion de enfermedades o
la presencia de comorbilidades. Por ejemplo, algunos pacientes pueden tener tanto
dermatomiositis juvenil como artritis reumatoidea juvenil, lo que resalta la importancia
de una evaluacion integral y un enfoque multidisciplinario en el manejo de estos casos.
Se observa una asociacion significativa entre ciertas manifestaciones cutaneas y
diagnosticos especificos. Por ejemplo, el lupus eritematoso sistémico parece ser una
causa comun de maculas eritematosas, lesiones en alas de mariposa y exantema
violaceo en zonas fotoexpuestas. Las manifestaciones cutaneas pueden ser indicadores
importantes de enfermedades autoinmunes subyacentes y pueden influir en la
estrategia de tratamiento. Por lo tanto, es crucial que los médicos estén familiarizados

con estas manifestaciones y su asociacion con diferentes diagnésticos.
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CONCLUSIONES

1. Después de un minucioso andlisis y una profunda exploracion, los resultados de
esta investigacion revelan que aunque las enfermedades del tejido conectivo
segun la literatura sean consideradas raras, se observo una importante tasa
promedio de nuevos casos que correspondié 59.2 por afio en el presente
estudio, ademas de una variabilidad en el nimero de casos a lo largo de los
afios, con un aumento significativo en 2020, seguido de una disminucién en 2021
y 2022. Esta fluctuacion sugiere cambios en la incidencia de la enfermedad a lo
largo del tiempo, posiblemente influenciados por factores como pandemia,

cambios en la detecciodn, factores de riesgo y politicas de salud publica.

2. Ladistribucion de casos segun grupos de edad mostr6 patrones interesantes, en
particular, se destac6 una mayor incidencia de casos en nifios de 10 a 14 afios
en 2018 y 2019 lo que apoya a la literatura con prevalencia en la adolescencia.
Sin embargo en menores de 5 afios se reportaron 9 casos lo que nos indica que
aungue es un grupo etareo poco considerado también se puede ver afectado por
estas patologias. Esta observacion resalta la importancia de dirigir
intervenciones preventivas hacia grupo demografico especifico (adolescentes)

sin discriminar el grupo preescolar.

3. Si bien los estudios realizados a nivel mundial sobre las conectivopatias hablan
de una prevalencia importante del sexo femenino sobre el masculino, en este
estudio se observo una distribucién de casos segun el sexo de los pacientes con
diferencias poco significativas en la cantidad de casos entre hombres y mujeres;
el andlisis a lo largo de los afios podria proporcionar informacién util sobre
posibles cambios en la prevalencia de la enfermedad en diferentes grupos de

poblacion.

4. Las manifestaciones cutaneas ocupan el segundo lugar en los criterios
diagndsticos de ciertas conectivopatias; hay muchas lesiones tipicas que estan
encasilladas para ciertas enfermedades las cuales son el signo clinico de debut
inicial de la enfermedad; en esta revision se observé manifestaciones cutaneas
tipicas de debut ( exantema en ala de mariposa en LES, papulas en gottron en
DM,..), asi como manifestaciones cutdneas atipicas como signos de flogosis,
exantema violaceo, hipertricosis, entre otras. Este resultado resalta la

importancia del conocimiento de las manifestaciones cutdneas de las
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enfermedades del tejido conectivo por parte del personal de salud que esta en

contacto directo con el paciente para el diagnéstico oportuno de la patologia.

Se observdé en un porcentaje importante de la poblacién un retraso en el
diagnéstico de la enfermedad hasta de un afio en pacientes con lesiones
cutaneas atipicas (exantema, flogosis,...), manejados como dermatitis alérgica
o de contacto; el retraso en el diagnostico es un predictor de mal prondéstico. Al
utilizar estos signos cutaneos como herramientas diagnosticas, se obtendra un
mejor manejo clinico y terapéutico, que a su vez se reflejara en una mejor calidad
de vida para los pacientes, asi como reduccion de costos para los sistemas de
salud.

Los hallazgos revelaron manifestaciones cutaneas superpuestas para
enfermedades como él LES, AlJ y DM; se evidencié casos de LES asociado a
AlJ y LES asociado a DM considerados con sindromes de superposicion. Esta
observacion es de relevancia en la practica clinica lo que disminuira el

diagndstico erréneo u omisidn diagndstica.
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RECOMENDACIONES

Es importante establecer criterios claros y uniformes para la recopilacion de
datos de los registros médicos de los pacientes. Esto garantizara la consistencia
y la fiabilidad de los datos recopilados, lo que facilitara un analisis mas preciso y
significativo.

Dado que se observaron fluctuaciones notables en la incidencia de
enfermedades autoinmunes durante el periodo de estudio de 2018 a 2022, seria
Gtil realizar un andlisis de tendencias a mas largo plazo para identificar patrones
0 cambios significativos.

Ademas de recopilar datos demogréficos y clinicos basicos, como edad, sexo y
manifestaciones cuténeas, seria valioso incluir informacion adicional, como
antecedentes familiares de enfermedades autoinmunes, tratamientos recibidos
y resultados de pruebas de laboratorio especificas.

Para comprender mejor las fluctuaciones en la incidencia de enfermedades
autoinmunes, seria importante explorar y analizar los posibles factores de riesgo
y causales que podrian estar contribuyendo a estas tendencias.

Considerar la validacién externa de los hallazgos mediante la comparacion de
los resultados con estudios similares realizados en diferentes poblaciones o
contextos. Esto ayudaria a confirmar la robustez y la generalizacion de los
hallazgos.

Los resultados obtenidos abren la puerta a futuras investigaciones que puedan
profundizar en la comprension de los factores subyacentes que contribuyen a las
fluctuaciones en la incidencia de las enfermedades autoinmunes, asi como en la
identificacion de estrategias de intervencion mas efectivas. Asi mismo, es
recomendable realizar estudios multicéntricos para mejorar precision e

incidencia en cuanto a casuistica y frecuencia de enfermedades autoinmunes.
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