Cartas al Editor

talh37 o la combinacion de ambas!>8, que evitan la pérdida de
peso y mantienen un aceptable equilibrio calérico y proteico®.
No obstante, el tratamiento conservador puede causar una larga
estancia hospitalaria e incrementar la morbilidad3?, con impor-
tantes complicaciones de tipo infeccioso y nutricionall”. Actual-
mente, no existe consenso en la bibliografia con respecto al pe-
riodo de espera antes de indicar un procedimiento quirdrgico.
Algunos autores establecen un tiempo limite de 4 semanas, por-
que la mayoria de los pacientes responden antes!9; otros reco-
miendan periodos mayores’. Las principales indicaciones de ci-
rugia, establecidas en la bibliografia, son la malnutricién, la
inestabilidad metabdlica y el derrame pleural persistente mas
de 4 semanas, aunque existe una amplia variacion de criterios
entre los diferentes equipos'©8. Se han utilizado muiltiples pro-
cedimientos quirtrgicos!3>7. La toracotomia y la ligadura del
conducto toracico representan una importante cirugia que no
siempre es resolutiva*®. La pleurodesis tiene buenos resultados,
pero incrementa la posibilidad de linfedema y fibrosis pulmo-
nar?. Los procedimientos toracoscopicos todavia son limitados
en estos pacientes’. La derivacion pleuroperitoneal parece una
opcion efectiva, y actualmente se recomienda como el procedi-
miento quirdrgico de eleccion, aunque no estd exenta de com-
plicaciones y largos periodos de hospitalizacion’.

La octreotida ha sido efectiva en el tratamiento del quilotorax
neonatal espontineo y posquirdrgico tras la cirugia cardiaca y
la reparacion de la hernia diafragmatical#?. La dosis recomen-
dada en pacientes pedidtricos es de 20-70 pg/kg/dia, dividida en
tres dosis subcutaneas, o mediante infusion intravenosa continua
entre 1y 10 pg/kg/h'?. Nosotros hemos utilizado la infusion in-
travenosa continua durante 48 dias con dosis de 2-10 pg/kg/h,
con buena tolerancia y sin efectos adversos.

Creemos que los actuales cuidados neonatales y nutricionales,
asociados a la administracion de octreotida, hacen posible el
manejo conservador del quilotérax neonatal posquirtrgico du-
rante un largo periodo de tiempo, evitando un procedimiento
quirdrgico no siempre efectivo y nunca exento de importantes
riesgos.
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Lupus eritematoso neonatal

Sr. Editor:

El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una enfermedad au-
toinmune poco frecuente del recién nacido, debida al paso
transplacentario de autoanticuerpos maternos anti-Ro/SSA,
anti-La/SSB y/o anti-U;RNP. Su incidencia estimada es de
1/10.000 a 20.000 recién nacidos vivos y predomina en el sexo
femenino!. Evoluciona con manifestaciones cardiacas y cuta-
neas; estas Gltimas indican un buen prondstico con resolucion
espontdnea y solo en el 10% se asocian a cardiopatia®.

Su diagndstico requiere un alto indice de sospecha y es im-
portante tanto para el nino como para la madre. El 50% de las
madres estdn asintomadticas en el momento del diagnéstico del
LEN, pero pueden desarrollar en el futuro una enfermedad del
tejido conjuntivo; el otro 50% ya presentan, en su mayoria, un
sindrome de Sjdgren o un lupus eritematoso sistémico (LES)?4.

Presentamos el caso de una lactante de 2 meses de edad con LEN
de compromiso exclusivo cutineo, que permitio el diagnostico si-
multdneo de LES en la madre.

Lactante de 2 meses de edad sin antecedentes personales ni fa-
miliares de interés. Fue remitida por lesiones de 1 mes de evolu-
cion en el cuero cabelludo, el tronco y el area inguinal, que au-
mentaron en ndmero de forma paulatina. No habia recibido
tratamiento previo y no asociaba malestar general.

En la exploracion fisica se observaron varias placas eritematosas
no descamativas de configuracion anular de 1 a 3 cm de diametro lo-
calizadas en el tronco, el cuero cabelludo y el drea del panal (fig. 1).

Se solicit6 un estudio analitico e inmunoldgico al lactante y a su
madre. Destaco en ambos casos positividad de los anticuerpos anti-
nucleares con patrén moteado y homogéneo (nina: 1/320, madre:
1/1.280), los anti-ADNds (nina: 1/10; madre: 1/40) y los anti-Ro/SSA
(tanto la nina como la madre: > 8). En la lactante, tanto el hemogra-
ma, la bioquimica como el electrocardiograma fueron normales. En
la madre también se detect6 un leve descenso del complemento
(C3: 74 mg/dl; C4: 15 mg/dD y una ligera leucopenia (4.590 leuco-
citos/pl). Tras insistir, la madre refirié dos erupciones estivales pre-
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Figura 1. Placas anulares eritematosas no descamativas
localizadas en el tronco.

vias etiquetadas de “pitiriasis rosada”, fotosensibilidad y artralgias
habituales.

Se establecio el diagnostico de LEN en la lactante y de LES en la
madre. Se senald la necesidad de fotoproteccion estricta en ambas
pacientes, se pauto tratamiento a la nifia con hidrocortisona 2,5 % to-
pica una vez al dia durante 20 dias, continuando con dos aplicacio-
nes a la semana, con resolucion del cuadro cutineo a los 7 meses de
vida. La madre se derivo al servicio de reumatologia.

La etiopatogenia del LEN es muy discutida, se considera un
modelo de autoinmunidad adquirida pasivamente. El factor pa-
togénico mds claro es la presencia de anticuerpos anti-Ro ma-
ternos, de clase IgG, en la circulacion del nifio. Pero sélo el
1-2% de las mujeres con estos anticuerpos tendran hijos afecta-
dos, y no todos sus hijos con estos anticuerpos desarrollarin
esta enfermedad. Sin embargo, el riesgo de tener hijos afecta-
dos en futuros embarazos se incrementa al 20-25% con una his-
toria previa de LEN34,

El LEN presenta en el 50% de los pacientes sintomdticos com-
promiso cutineo exclusivo; en el otro 50 %, compromiso car-
diaco, y en un 10% coexisten ambos?.

La presentacion Unicamente cutdnea es de buen prondstico,
suele verse antes de los 2 meses de edad y se resuelve antes
del ano de vida, coincidiendo con el aclaramiento de los anti-
cuerpos maternos de la sangre del nifo; a veces deja hiperpig-
mentacion, atrofia o telangiectasias residuales. Se caracteriza por
fotosensibilidad y manifestaciones cutdneas muy variadas loca-
lizadas sobre todo en la cara y el cuero cabelludo: eritema pe-
riocular a modo de mdscara, mdculas o placas de configuracion
anular (con o sin descamacion), puarpura, lesiones urticarifor-
mes, cutis marmorata telangiectasica congénita, telangiectasias o
lesiones hipocrémicas. Pueden simular un amplio espectro de
dermatosis mucho mas comunes en los lactantes. Por lo tanto, el
diagnostico diferencial debe realizarse con dermatitis seborreica,
dermatitis atépica, tinea corporis, psoriasis, urticaria, eritema
exudativo multiforme, granuloma anular, vitiligo o sifilis>®.
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El compromiso cardiaco marca el prondstico de la enferme-
dad; suele ser permanente y puede requerir un marcapasos por
un bloqueo cardiaco congénito. Otras alteraciones son miocar-
diopatia, pericarditis y trastornos valvulares7?.

En ocasiones se asocian alteraciones hepaticas (20-40% de los
casos) y alteraciones hematoldgicas (con una prevalencia > 15%,
sobre todo trombocitopenia); son complicaciones transitorias,
generalmente sin repercusion clinica. De forma excepcional, hay
compromiso del sistema nervioso central, pulmén o tracto gas-
trointestinal 2.

Ante su sospecha clinica, es preciso realizar un estudio anali-
tico que incluya hemograma, transaminasas, bilirrubina, fun-
cion renal y estudio inmunoldgico (anticuerpos antinucleares,
anti-Ro/SSA, anti-La/SSB y anti-U;RNP), asi como un electrocar-
diograma y un ecocardiograma en casos de bloqueo cardiaco.
La biopsia cutdnea puede ser necesaria en determinados casos
para confirmar el diagnéstico®710, Se debe controlar al nino y
también a las madres; el 50% de ellas estin asintomaticas pero
tienen un alto riesgo de desarrollar una enfermedad del tejido
conjuntivo; ademds, es importante el seguimiento de las futuras
gestaciones10,
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