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Resumen
Las enfermedades autoinmunes sistémicas son un grupo heterogéneo de enfermeda-
des, crónicas, potencialmente graves, que en un porcentaje bajo de casos puede debutar 
en la adolescencia. Dada su escasa prevalencia en la adolescencia, la heterogeneidad de 
los síntomas, muchas veces inespecíficos, suponen un desafío diagnóstico y terapéutico.  
La mayoría tienen un predominio femenino. A lo largo de este artículo vamos a tratar temas 
como el lupus eritematoso sistémico (LES), el síndrome antifosfolipídico (SAF), la dermato-
miositis (DM) y los síndromes escleridermiformes, con las peculiaridades que estas enfer-
medades pueden tener en cuanto al diagnóstico y manejo en la adolescencia. El periodo de 
transición entre la infancia y la edad adulta representa un periodo crucial en el desarrollo 
físico y psicosocial del individuo, lo que añade un grado de dificultad en cuanto al manejo 
de una enfermedad crónica compleja. El diagnóstico precoz es crucial para evitar daños y 
secuelas, igual que el inicio de un tratamiento adecuado. En la última década el desarrollo 
tecnológico ha llevado a un mejor conocimiento de las vías implicadas en las enfermeda-
des y como consecuencia al desarrollo de una mayor número de fármacos. También se 
han publicado guías de práctica clínica y recomendaciones de tratamiento criterios, cada 
vez más haciendo hincapié en la importancia de un manejo personalizado. Tratándose de 
enfermedades crónicas, en ocasiones graves, el apoyo psicológico, aparte del tratamiento 
farmacológico, es fundamental para evitar complicaciones emocionales. 

Palabras clave: Conectivopatias; Enfermedades autoinmunes sistémicas; Lupus eritematoso sis-
témico juvenil; Dermatomiositis juvenil; Síndrome antifosfolípido juvenil; Esclerodermia juvenil.

Abstract
Systemic autoimmune diseases are a heterogeneous group of chronic and potentially se-
vere conditions, which, in a small percentage of cases can start in adolescence. Given their 
low prevalence in adolescence and the heterogeneity of the symptoms, which are often 
nonspecific, the diagnosis can be challenging and is often delayed. Most of the systemic 
autoimmune diseases have a female predominance. Throughout this article, topics such 
as systemic lupus erythematosus (SLE), antiphospholipid syndrome (APS), dermatomyositis 
(DM), and scleroderma-like syndromes will be discussed, focusing on the peculiarities these 
diseases may have in terms of diagnosis and management in adolescence. The transition 
period between childhood and adulthood represents a crucial time in an individual's physi-
cal and psychosocial development, adding a level of difficulty in managing a complex chron-
ic illness. Early diagnosis is crucial to prevent damage, just like the initiation of appropriate 
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treatment. Over the last decade, technological developments have led to a better un-
derstanding of the pathways involved in these diseases and, as a consequence, the de-
velopment of a greater number of drugs. Clinical practice guidelines and treatment rec-
ommendations have also been published, increasingly emphasizing the importance of 
personalized management. Given that these are chronic and sometimes severe diseases, 
psychological support, in addition to pharmacological treatment, is essential to prevent 
emotional complications.

Key words: Connective tissue diseases; Systemic autoimmune diseases; Juvenile systemic lupus er-
ythematosus; Juvenile dermatomyositis; Juvenile antiphospholipid syndrome; Juvenile scleroderma.

LUPUS ERITEMATOSO SISTÉMICO (LES) 

Introducción 
El LES es una enfermedad autoinmune en la que se puede afectar cualquier órgano o sistema y se 
caracteriza por la presencia de autoanticuerpos. La clínica es variable en cuanto a asociación de 
síntomas, en cuanto al curso evolutivo o a la gravedad, siendo una enfermedad potencialmente 
mortal. En niños y adolescentes la gravedad de los síntomas suele ser mayor que en adultos. 
Esto unido al retraso en el diagnóstico y la ausencia de estudios específicamente diseñados para 
la edad pediátrica que valoren la eficacia y los efectos secundarios posibles, hace que haya más 
daño a corto y largo plazo que en el lupus de debut en adultos(1). 

Epidemiología 
Un 15-20 % de los LES debutan en edad infantil con un pico del debut en la adolescencia, entre los 
12 y los 14 años. Se calcula que la incidencia del LES pediátrico (LESp) es de 0,36 - 2,5/ 100.000 
niños. La prevalencia estimada es de 1,89 –34,1/100.000 niños. La edad media de presentación 
es de 11-12 años, siendo infrecuente antes de los 5 años. En los niños con debut precoz (< 5 años) 
la distribución por géneros (mujeres: varones = 1:1) no muestra la diferencia que se observa en la 
edad prepuberal (7-13 años) cuando la ratio mujeres: varones es de 4-5:1 o después de la puber-
tad (13-18 años) cuando la ratio es similar al observado en adultos (mujeres: varones = 9-10:1). 
La enfermedad es más frecuente en niñas de ascendencia africana, asiática o hispana y menos 
frecuente en europeos, con una importante diferencia de la prevalencia entre los continentes. 

Etiopatología 
Similar a otras enfermedades autoinmunes, la etiopatogenia es desconocida, multifactorial en la 
mayoría de los pacientes. Existen varias teorías, ninguna de ellas explica en totalidad la patogenia 
de la enfermedad en todos los pacientes. Se reconoce la implicación de factores genéticos, epige-
néticos, ambientales exógenos y/o endógenos e inmunológicos. 

Cuando la enfermedad debuta en la infancia, los factores genéticos tienen una mayor contri-
bución que en los adultos. En un pequeño porcentaje de pacientes (1-3 %), sobre todo los que 
debutan en edades muy tempranas, se ha demostrado la presencia de mutaciones en genes 
relacionados de forma directa o indirecta con la vía del interferón (LES monogénico). Además, 
estudios genéticos recientes han identificado más de 100 genes o variantes genéticas asociadas 
a un incremento en el riesgo para desarrollar la enfermedad(2).

Los factores ambientales como la exposición a la luz ultravioleta, algunos virus (VEB, CM, etc.), 
o exposición a fármacos pueden desencadenar un LES en niños predispuestos genéticamente. 
La diferencia en la incidencia de la enfermedad en la vida fértil de la mujer sugiere que las hor-
monas sexuales femeninas juegan un importante papel en la etiopatogenia de la enfermedad. 

La rotura de la tolerancia inmune y la desregulación del sistema inmune lleva a la producción 
de autoanticuerpos (autoAc), especialmente antinucleares (ANA) que son una constante en los 
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pacientes con LES (> 90 % adolescentes con LES tienen ANA positivos). La presencia de estos au-
toanticuerpos (ANA, anticuerpos anti-DNA, anticuerpos anti -Sm, etc.) son responsables de parte 
de la inflamación y el daño mediante la formación de inmunocomplejos. En estudios recientes 
se ha observado que los autoanticuerpos son más frecuentemente presentes en niños con LES, 
comparando con el debut en la edad adulta.

Manifestaciones clínicas 
Las manifestaciones clínicas del LES en niños y adolescentes son similares a las observadas en 
adultos. Hay una importante variabilidad en cuanto a la gravedad entre los pacientes. Varios es-
tudios han puesto de manifiesto que las manifestaciones clínicas que implican la afectación de un 
órgano mayor (sobre todo renal o neurológico) son más frecuentes en niños que en adultos y de 
mayor gravedad. Un porcentaje importante de pacientes van a presentar manifestaciones graves 
al debut de la enfermedad. La clínica incluye síntomas sistémicos inespecíficos como la fiebre, 
astenia, o pérdida de peso y/o síntomas específicos para varios sistemas y órganos. 

Las manifestaciones musculoesqueléticas (artralgias de ritmo inflamatorio y mialgias) son fre-
cuentes y en muchas ocasiones uno de los síntomas de debut. Dada la intensa actividad física 
habitual de los adolescentes, las artralgias se interpretan como secundarias a la actividad física. 
Una adecuada anamnesis donde destaca el carácter inflamatorio del dolor (mejora con la activi-
dad física, se desencadena con el reposo y después del descanso nocturno) puede aumentar la 
sospecha diagnóstica. La artritis se presenta en un porcentaje que varía entre el 20 y el 74 % de 
los pacientes, según la serie publicada. Afecta a grandes y pequeñas articulaciones y no suele ser 
erosiva. Puede ser transitoria y autolimitada. La tenosinovitis, sobre todo de las manos, puede 
ser ocasional y transitoria o puede llevar a la aparición de roturas y deformidades. 

Las manifestaciones mucocutáneas son frecuentes en el LESp. Pueden ser muy variadas, pero 
suelen repetir el mismo patrón en un paciente. Dado que son muy variadas existe una cierta 
dificultad en su clasificación. El rash malar (Figura 1), el rash discoide, las ulceras orales (Figura 2) 
y la fotosensibilidad son las manifestaciones incluidas en los criterios de clasificación ACR 1997. 
En los criterios EULAR/ACR 2019 se han incluido la alopecia no cicatricial (2p) úlceras orales (2p), 
lupus cutáneo subagudo o discoide (4p), lupus cutáneo agudo (6p) mientras que los criterios 
SLICC 2012 incluyen un número mayor de lesiones. El rash malar y las ulceras orales son más 
frecuentes en niños que en los adultos. Algunas de las lesiones son específicas (con dermatitis 
de interfase en la microscopia) como el lupus cutáneo agudo, subagudo o crónico, pero también 
se pueden observar lesiones inespecíficas (vasculitis, vasculopatía, ampollosas, perniosis, etc.).

La afectación renal y neurológica son manifestaciones graves, más frecuentes en niños que 
en adultos. La nefritis lúpica afecta al 60-80 % de los pacientes. Las formas de presentación inclu-
yen: proteinuria, hematuria microscópica, síndrome nefrótico, hipertensión arterial o deterioro 
de la función renal. Se recomienda realizar biopsia renal en los pacientes con afectación renal. 
La nefritis lúpica diagnosticada mediante biopsia renal se clasifica según el sistema de clasifi-
cación International Society of Nephrology/Renal Pathology Society (ISN/RPS) 2003 en 6 clases, 
siendo las clases III y IV las más frecuentemente observadas en adolescentes. Entre las mani-
festaciones neuropsiquiátricas más importantes se encuentran las crisis epilépticas, siendo más 
frecuentemente observadas en niños que en los adultos. Otras manifestaciones neuropsiquiá-
tricas incluyen: cefalea, trastorno del ánimo, enfermedad cerebro vascular, corea, meningitis 
aséptica y neuropatía de nervios craneales o periféricos. Los cuadros neuropsiquiátricos son 
motivo de un diagnóstico diferencial exhaustivo y en ocasiones complejo (infecciones, efecto 
secundario a fármacos, etc.)

Manifestaciones cardiorrespiratorias. La pleuro-pericarditis es la manifestación cardiorrespi-
ratoria más frecuentemente encontrada en los pacientes con LESp (30 %). Otras manifestaciones: 
miocarditis, endocarditis aséptica, enfermedad pulmonar intersticial, hemorragia alveolar, neu-
monitis, pulmón encogido. La afectación de arterias coronarias es muy rara en niños. 

Las manifestaciones gastrointestinales son relativamente frecuentes en el LESp. siendo los 
más frecuentes el dolor abdominal (inespecífico o secundario a serositis o pancreatitis, etc.). 
Otras manifestaciones gastrointestinales son: hepatoesplenomegalia, hepatitis autoinmune, co-
litis, disfunción esofágica, etc. 
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Manifestaciones hematológicas e inmunológicas. La anemia se encuentra en más del 50 % 
de los pacientes; se caracteriza por ser una anemia de trastornos crónicos en la mayoría de los 
casos. Es frecuente la presencia de un test de Coombs directo (TCD) positivo sin signos de he-
mólisis. Ocasionalmente se presenta anemia hemolítica (TCD positivo, sideremia, reticulocitos y 
bilirrubina no conjugada aumentadas con disminución de haptoglobina) o más raramente ane-
mia hemolítica microangiopática (TCD negativo, trombopenia, aumento de dímeros D, esquis-
tocitos en sangre periférica y en ocasiones alteración renal y/o neurológica). La leucopenia (< 
4.000/mm3), y/o la linfopenia (<1.500/mm3) o la trombocitopenia (< 100.000/mm3) son frecuentes 
y pueden persistir durante períodos prolongados incluso en ausencia de actividad inflamatoria. 
Otras alteraciones en las determinaciones bioquímicas o de la coagulación son inespecíficas 
o suelen ser órganos dependientes (deterioro de la función renal, hepática, afectación renal 
lúpica, etc.). 

Alteraciones inmunológicas. Autoanticuerpos: En más de 90 % de los niños con LES se detectan 
anticuerpos antinucleares (ANA) y en el 54-93 % anticuerpos anti-DNA. Con la excepción de los 
anticuerpos anti-DNA nativo, la positividad de los restantes autoAC, no constituye un buen indi-
cador de la actividad de la enfermedad, por lo cual se recomienda su determinación para fines 
de diagnóstico, pero no para la monitorización de la actividad. Por el contrario, los anticuerpos 
anti-DNA se han relacionado con la actividad del LESp y se incluyen en los índices de actividad. 
Los autoanticuerpos se pueden observar en un porcentaje de pacientes asintomáticos y sin una 
enfermedad autoinmune presente. De los más de 120 autoAc observados en el LES, los más re-
levantes hasta la fecha han sido los ANA, anti-DNAds, anti-Sm, anti-RNP, anti- Ro/SS-A y anti-La/
SS-B, sin embargo, no se ha demostrado especificidad predictiva para ninguno de ellos. Oca-
sionalmente existe positividad para los anticuerpos antifosfolípidos, asociados o no a un SAF.  
Los anticuerpos ANCA suelen ser negativos y se utilizan para el diagnóstico diferencial. Comple-
mento: en los pacientes con LESp se puede observar un déficit del complemento por consumo, 
actividad o deficiencias genéticas del mismo. Los niveles disminuidos de CH50, C3 y C4 se asocian 
con la actividad clínica. El descenso de C4 suele preceder los brotes, aunque en ocasiones puede 
no estar en relación con actividad clínica. 

Diagnóstico
No existe una única prueba específica para el diagnóstico de LESp. El diagnóstico suele ser difícil 
dada la inespecificidad de la mayoría de los síntomas, siendo necesario un amplio diagnóstico 
diferencial. Los anticuerpos ANA, que en ocasiones se usan como screening, se pueden detectar 
tanto en población sana como en otras enfermedades autoinmunes (artritis idiopática juvenil, 
dermatomiositis, esclerodermia, Síndrome Sjögren, etc.). Hasta la fecha no se han diseñado cri-
terios de clasificación específicos para los niños y adolescentes con LES, usándose los propuestos 
para adultos:

 ― Los criterios de clasificación establecidos por el Colegio Americano de Reumatología (ACR) en 
1982 y revisados en 1997, precisando para el diagnóstico 4 de los 11 items(3).

 ― Los criterios SLICC (Systemic Lupus International Collaborating Clinics) publicados en 2012, pro-
ponen cambios importantes, incluyendo un mayor número de manifestaciones clínicas y 
analíticas. Se requiere la presencia de 4 criterios de los cuales al menos 1 debe ser clínico y 
1 inmunológico o presentar nefritis lúpica (demostrada mediante biopsia) en presencia de 
ANA o de anti-DNAd(4).

 ― Los criterios EULAR/ACR publicados en 2019(5), que incluyen manifestaciones clínicas y ana-
líticas, cada una de ellas con una puntuación diferente, partiendo de un criterio de entrada: 
ANA positivos a título ≥ 1/80 realizado en células HEp2 o equivalente. Los criterios no nece-
sitan cumplirse simultáneamente. En cada categoría solo se cuenta el criterio con la puntua-
ción más alta. Para cumplir los criterios de clasificación de LES se requiere ≥ 1 criterio clínico 
y ≥ 10 puntos. 

Un estudio recientemente publicado pone de manifiesto que los criterios EULAR/ACR publicados 
en 2019 son los que mejor clasifican los pacientes adultos, sin embargo, en población pediátrica 
son los criterios SLICC 2012 los más recomendados para utilizar(6).
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Tratamiento 
El LES en la infancia y adolescencia puede impactar significativamente el crecimiento y el desarro-
llo, así como la calidad de vida, aparte de producir daños orgánicos importantes, lo que subraya 
la importancia de un enfoque integral que aborde tanto los aspectos físicos como psicosociales 
de la enfermedad. El tratamiento es complejo y debe de ser personalizado, centrado en contro-
lar la actividad de la enfermedad, disminuir el daño producido tanto por la enfermedad como 
por los fármacos recibidos y mejorar la calidad de vida y el impacto emocional. Las estrategias 
terapéuticas van a depender del órgano o sistema afectado. Los pacientes pueden requerir altas 
dosis de corticoides y fármacos inmunosupresores debido a la mayor actividad en esta edad.  
Los pilares de tratamiento se basan en medidas generales, no farmacológicas (evitar la exposi-
ción solar, aplicación de cremas de fotoprotección (IPS < 50), inmunización según el calendario 
vacunal, al ser posible previo al inicio de la terapia inmunosupresora, etc.). El tratamiento conven-
cional se basa en corticoides, fármacos modificadores de la enfermedad (FAME) convencionales 
(Hidroxicloroquina, Azatioprina, Micofenolato, Metotrexato, ciclofosfamida, anticalcineurínicos, 
etc.) o FAME biológicos (Belimumab, Rituximab, etc). La afectación de órgano mayor (renal, neu-
rológica, cardiaca), precisan habitualmente un tratamiento inmunosupresor intensivo para con-
trolar la clínica (ciclofosfamida, micofenolato, rituximab, belimumab). El número y la calidad de 
los estudios específicamente diseñados para la población pediátrica es escasa, por lo tanto, las 
recomendaciones se basan en la experiencia en adultos y muchas veces en estudios observacio-
nales y series de casos. El único fármaco que dispone de ensayos clínicos y está aprobado por las 
agencias reguladoras para su uso en los niños con LES es el Belimumab (anticuerpo monoclonal 
que inhibe el factor estimulador del linfocito B - BLyS). Otros fármacos como en el Obinutuzu-
mab (anticuerpo antiCD-20) o el Anifrolumab (anticuerpo anti receptor del interferón tipo I) están 
actualmente en fase de investigación. Además, la atención integral debe incluir asesoramiento 
nutricional, apoyo psicológico y educación sobre la enfermedad, fundamental para asegurar una 
buena adherencia al tratamiento, ayudar a los adolescentes a manejar su enfermedad y afrontar 
los desafíos físicos y emocionales asociados. 

SÍNDROME ANTIFOSFOLÍPIDO (SAF) 

Introducción 
El síndrome antifosfolípido en niños y adolescentes es una enfermedad rara y compleja, de difícil 
diagnóstico ante la ausencia del criterio obstétrico, que requiere un enfoque personalizado para 
su manejo. Es una de las trombofilias adquiridas más frecuentes. Se caracteriza por la presencia 
de anticuerpos antifosfolípidos (aPL) que incrementan el riesgo de trombosis y complicaciones 
obstétricas. Puede presentarse como una enfermedad aislada (síndrome antifosfolípido prima-
rio) o asociada a otras enfermedades autoinmunes como el LES (SAF secundario). Un diagnóstico 
temprano, tratamiento efectivo, así como la educación, son esenciales para mejorar los resulta-
dos y la calidad de vida de los adolescentes con SAF. 

Manifestaciones clínicas y analíticas
En ausencia de componente obstétrico (infrecuente en adolescentes), las manifestaciones clíni-
cas más características son las trombosis venosas o arteriales y complicaciones de las mismas. 
Las trombosis pueden ocurrir en cualquier vaso, pero es más frecuente que se presente en las 
venas de los miembros inferiores (60 %), seguido de trombosis arterial (30 %) y trombosis de 
pequeño vaso(7). Las trombosis son menos frecuentes en niños que en adultos, sin embargo, el 
número de trombosis que se atribuyen al SAF es mayor que en población adulta, dada la ausen-
cia de otros factores de riesgo cardiovasculares o de otra naturaleza que lo justifique. Las mani-
festaciones no-criterio más frecuentes en población pediátrica son las hematológicas (tromboci-
topenia autoinmune, anemia hemolítica autoinmune, Sd. Evans). Otras manifestaciones clínicas: 
livedo reticularis/racemosa, síndrome Raynaud, endocarditis no infecciosa, amaurosis, cefalea, 
epilepsia, corea, Sd. Budd-Chiari, trombosis de venas portales, etc. Las manifestaciones clínicas 
consideradas “criterio no trombótico” son frecuentes en población pediátrica. 
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Las recomendaciones SHARE sugieren que el perfil de anticuerpos aPL, incluyendo anticoagu-
lante lúpico (ALE), anticardiolipinas (aCL) IgG e IgM, y anti-β2GPI IgG e IgM, debe ser considerado 
para todos los niños y adolescentes con sospecha de trombofilia autoinmune(8). Otro de los re-
tos del SAF en población pediátrica es la presencia de anticuerpos aPL transitorios relacionados 
con infecciones y vacunas. Por lo tanto, se necesitan títulos altos y positividad persistente de 
aPL para cumplir con los criterios de laboratorio. Además estos deben de evaluarse en dos o 
más ocasiones con al menos 12 semanas de diferencia, especialmente en niños, y adolescentes.  
Las pruebas positivas para ALE están asociadas con un mayor riesgo de trombosis mientras que 
los anticuerpos aCL y ALE han demostrado más sensibilidad y especificidad, respectivamente. 

Diagnóstico 
Igual que ocurre en otras enfermedades raras, no existen unos criterios diagnósticos o de clasi-
ficación especialmente diseñados para su uso en población pediátrica, lo que en muchas ocasio-
nes conlleva un retraso en el diagnóstico. Hasta el año 2023 la clasificación del SAF se realizaba 
en base a los criterios de Sapporo de 1999, revisadas en 2006(9), que consisten en morbilidad 
obstétrica o presencia de trombos arteriales o venosos y la presencia de anticuerpos aPL (2 de-
terminaciones positivas separadas al menos 12 semanas). Dado el aumento del conocimiento de 
esta enfermedad y la colaboración internacional, en 2023 se propusieron unos nuevos criterios 
de clasificación, que muestran una mayor sensibilidad y especificidad en adultos, comparando 
con los anteriores. Estos criterios que se han desarrollado conjuntamente por el Colegio Ame-
ricano de Reumatología (ACR) y EULAR, introducen un enfoque más detallado y específico para 
la clasificación de esta enfermedad, incluyendo con una ponderación variable, varios síntomas 
o signos “no- criterio” en la clasificación de Sapporo. Los nuevos criterios incluyen un criterio de 
entrada de al menos una prueba positiva de anticuerpos antifosfolípidos (aPL) dentro de los 3 
años posteriores a la identificación de un criterio clínico asociado a aPL, seguido de criterios pon-
derados clínicos y analíticos (Tabla I)(10). Está pendiente su validación en la población pediátrica.

Tratamiento 
El objetivo principal es la profilaxis primaria o secundaria de la trombosis. Las estrategias de 
manejo en adolescentes deben incluir la evaluación de factores de riesgo protrombóticos adi-
cionales (ej. consumo de tabaco, obesidad, dislipemia, etc.) y la consideración de estrategias an-
ticonceptivas (evitar anticonceptivos con estrógenos en adolescentes en edad fértil), recomen-
daciones sobre el estilo de vida (el consumo de alcohol puede interferir con el tratamiento con 
Sintrom, evitar deportes de contacto ante el aumento de riesgo de hemorragia en pacientes 
anticoagulados, etc.), adherencia al tratamiento y apoyo psicológico. 

En niños y adolescentes, se ha propuesto una dosis inicial de heparina de bajo peso molecular 
(HBPM) de enoxaparina de 1,0 mg/kg subcutáneo cada 12 horas. En caso de trombosis asociada 
con positividad persistente de aPL, se debe indicar anticoagulación a largo plazo. Los antagonis-
tas de la vitamina K (ej.: Sintrom) son el tratamiento estándar, siendo el objetivo de INR de 2,0–3,0 
para eventos venosos. Para la trombosis recurrente, se debe evaluar sistemáticamente la adhe-
rencia al tratamiento y otros factores de riesgo asociados. En este caso se podría considerar un 
nuevo objetivo de INR de 3,0–4,0 o terapias alternativas, como una dosis terapéutica extendida 
de HBPM. Las recomendaciones EULAR también sugieren agregar aspirina en baja dosis con los 
antagonistas de la vitamina K, como alternativa a un INR más alto. En caso de afectación arterial, 
también se indica la combinación de agentes antiplaquetarios y anticoagulación, y el objetivo 
de INR podría ser de 3,0–4,0. La evidencia para la trombosis venosa recurrente a pesar del tra-
tamiento adecuado es limitada. Se debe considerar también el uso de hidroxicloroquina como 
terapia adyuvante para el APS. Aunque el uso de anticoagulantes orales directos podría repre-
sentar un potencial avance para el tratamiento por la facilidad de la administración sin requerir 
controles analíticos frecuentes, las sociedades científicas recomiendan evitar estrictamente su 
uso en pacientes con síndrome antifosfolípido (APS) con trombosis arterial, de pequeños vasos y 
recurrente, o enfermedad valvular cardíaca, y en aquellos con triple positividad(11).

Los glucocorticoides intravenosos en pulsos, la plasmaféresis, la administración de inmunoglo-
bulinas, el Rituximab o el Eculizumab son estrategias posibles en caso de síndrome antifosfolipí-
dico catastrófico, aunque la experiencia es muy limitada en población pediátrica. 
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DERMATOMIOSITIS JUVENIL (DMI)

Introducción
La dermatomiositis juvenil (DMJ) es una enfermedad autoinmune sistémica que se caracteriza 
por afectación cutánea (principalmente pápulas de Gottron y rash heliotropo) y debilidad muscu-
lar de inicio insidioso(12). Dada la afectación multisistémica es importante un manejo multidisci-
plinar entre pediatras, dermatólogos y reumatólogos expertos en patología autoinmune infantil 
en centros de referencia. 

Epidemiología
A pesar de su baja incidencia (2-4/1.000.000/año en la edad pediátrica) es la miopatía más fre-
cuente en la infancia(13,14). Su presentación es más frecuente en mujeres, y el debut principalmen-
te entre los 5 y los 14 años(12).

Fisiopatología
La fisiopatología es aún desconocida, pero la combinación de predisposición genética junto a 
factores ambientales (infecciones, rayos ultravioletas, fármacos) parecen estar en la base de la 
enfermedad, como en otras enfermedades autoinmunes sistémicas(15). A diferencia de lo obser-
vado en adultos, en niños la asociación con la neoplasia es excepcional, por lo tanto, no se incluye 
en el diagnóstico diferencial de estas de forma rutinaria. 

Manifestaciones clínicas 
A nivel clínico lo más característico son las manifestaciones cutáneas, como rash heliotropo, 
pápulas de Gottron (Figura 3), eritema periungueal, úlceras cutáneas y el signo del chal. Es fre-
cuente la calcinosis en la DMJ en comparación con la DM de presentación en adulto. 

A nivel osteomuscular los pacientes presentan mialgias y debilidad insidiosa, de predominio 
proximal, con dificultad para levantarse del suelo. Pueden asociar artritis de rodillas, carpos o 
pequeñas articulaciones de las manos, principalmente (40-60 %), y contracturas musculares(16). 

Pueden presentar así mismo otras manifestaciones como fiebre, fenómeno de Raynaud, lipo-
distrofia (8-40 %), calcinosis (30-70 %), enfermedad pulmonar intersticial (8 %), disfagia y, en raras 
ocasiones, manifestaciones cardiacas (pericarditis, endocarditis, arritmias)(12,14,16). 

El curso de la enfermedad es variable, entre monofásico y curso crónico (41-60 %), con periodos 
intermitentes de actividad-remisión. Con un adecuado y precoz tratamiento, el 30-50 % de los 
pacientes consiguen remisión en 2-3 años con tasas de mortalidad debajo del 4 %(13,14). 

Las secuelas potenciales incluyen contracturas musculares, calcinosis subcutánea y discapacidad 
funcional(16). 

Diagnóstico
El diagnóstico se establece según criterios clínicos, analíticos y de pruebas complementarias. 
Para la DMJ utilizamos los criterios de clasificación EULAR/ACR (Tabla II)(13). 

A nivel analítico las enzimas musculares suelen estar elevadas (principalmente en DMJ miopática, 
entre 87-100 % presentan elevación), puede haber elevación de reactantes de fase aguda, lin-
fopenia y alteración del perfil hepático. 

Los ANA son positivos en hasta el 85 % de los casos. La positividad de anticuerpos específicos se 
presenta en torno al 60 % de los pacientes con DMJ (Tabla III, diferencias entre patrón miopático 
y amiopático y características fenotípicas asociadas)(13). 

La RNM muscular es una herramienta útil al debut para valorar inflamación muscular y durante 
el seguimiento para diferenciar actividad/inactividad. Es útil también para guiar una biopsia mus-
cular, la cual se recomienda en casos atípicos o con dudas diagnósticas. El EMG nos valoran datos 
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de afectación muscular inflamatoria y puede ser útil en casos dudosos y debe ser realizado por 
expertos neurofisiólogos(16). 

Según las manifestaciones sistémicas, se realizarán las pruebas complementarias oportunas (ca-
pilaroscopia en caso de Raynaud, estudio radiológico torácico en caso de posible afectación pul-
monar, radiografías simples para valorar calcinosis…)(2). De manera general se aconseja realizar 
al inicio radiografía de tórax, pruebas de función respiratoria incluyendo capacidad de difusión 
de monóxido de carbono, ECG y ecocardiograma, ya que las manifestaciones cardiopulmonares 
pueden cursar asintomáticas y pueden ser posibles causas de mortalidad(14).

Diagnóstico diferencial
El diagnóstico diferencial debe incluir: distrofias musculares, miopatías metabólicas, atrofia mus-
cular espinal, enfermedades de motoneurona, miastenia gravis, otras enfermedades autoinmu-
nes sistémicas, enfermedades endocrinológicas hipo y hipertiroidismo, hipo y hipercalcemia, e 
hipopotasemia), miopatías farmacológicas y miopatías infecciosas(13,16). 

Tratamiento
El objetivo incluye control de la actividad de la enfermedad, evitar daño orgánico y mejorar la 
calidad de vida(14). 

Medidas no farmacológicas
Incluye la fotoprotección solar, terapia física rehabilitadora, y en algunos casos, terapia psicológi-
ca si se precisa, para el paciente y/o familiares. Hay que asegurarse, como en otras conectivopa-
tías, del correcto calendario vacunal y realizar tratamiento precoz de las infecciones. 

Medidas farmacológicas
Según las recomendaciones CARRA (Childhood Arthritis and Rheumatology Research Alliance) y SHA-
RE (Single Hub and Acces point for the pediatric Rheumatology in Europe) el tratamiento debe indivi-
dualizarse y adaptarse a la severidad de la presentación. El tratamiento inicial son los corticoides 
(bolos de metilprednisolona durante 3 días, seguidos de prednisona a dosis de 1-2mg/Kg/día con 
descenso progresivo) combinados un fármaco modificador de la enfermedad, como la hidroxi-
cloroquina y/o metotrexato (dosis de 15-20 mg/m2/semana). Para los casos refractarios se podría 
valorar tratamiento con inmunoglobulinas, ciclofosfamida, micofenolato, azatioprina, fármacos 
anti TNF (infliximab, adalimumab), inhibidores JAK o rituximab según las manifestaciones clínicas 
y la gravedad de presentación. Durante el tratamiento con corticoides se debe añadir calcio/
vitamina D para prevenir fracturas y minimizar la osteoporosis y considerar septrim en casos de 
corticoterapia prolongada a altas dosis(16). 

La dermatomiositis juvenil, por la tanto, se trata de una enfermedad autoinmune que poten-
cialmente puede producir afectación multisistémica, presentándose principalmente con mani-
festaciones cutáneas y musculares. Es importante conocerla bien para sospecharla y derivarla a 
centros de referencia, ya que el tratamiento precoz mejora el pronóstico. 

ESCLEROSIS SISTÉMICA JUVENIL

Introducción
La esclerosis sistémica juvenil es una enfermedad autoinmune sistémica rara caracterizada por 
inflamación, vasculopatía y fibrosis con afectación cutánea y multiorgánica(17). 

Epidemiología
Se estima una prevalencia de 3 cada 1.000.000 niños(18). Predomina en sexo femenino, raza cau-
cásica y la edad media de presentación es 9 años(19).
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Clínica
El fenómeno de Raynaud es una de las características más frecuentes (70-90 %), siendo con fre-
cuencia el primer síntoma (incluso puede preceder en años a la enfermedad) y puede conducir, 
en casos severos, a úlceras digitales. 

El endurecimiento cutáneo es la segunda manifestación más frecuente en el curso de la enfer-
medad y está presente en casi la totalidad de los pacientes (solo un pequeño porcentaje presen-
tan esclerosis sistémica sin esclerodermia). La afectación cutánea facial da lugar a la facie típica: 
apertura oral limitada, microstomia, nariz afilada, labios delgados. La extensión de la afectación 
cutánea nos lleva a clasificarla en: esclerosis sistémica cutánea difusa (ESCD) que afecta tronco y 
regiones proximales de extremidades, y esclerosis sistémica cutánea limitada (ESCL), que afecta 
a regiones distales de extremidades, cabeza y cuello. La cuantificación de afectación cutánea es 
un indicador de severidad y un marcador de respuesta a tratamiento.

Las manifestaciones músculo-esqueléticas son más comunes que en adultos (60 %): artritis, 
fibrosis de tendones, contracturas musculares, miopatía con debilidad muscular y atrofia y/o 
miositis (con más riesgo de afectación cardiaca). 

La afectación multiorgánica incluye al sistema pulmonar, cardiaco, gastrointestinal, renal y siste-
ma nervioso, siendo más frecuentes los dos primeros.

La afectación gastrointestinal es muy frecuente (más del 70 % de los casos) con afectación 
principalmente esofágica manifestándose como disfagia. El reflujo gastroesofágico es otra de las 
manifestaciones que puede llegar a ocasionar esófago de Barret. Otras manifestaciones incluyen 
plenitud postprandial, saciedad precoz, distensión abdominal, meteorismo, pérdida de peso, es-
treñimiento e incontinencia anal, entre otras. 

La afectación pulmonar ocurre en 35-55 %, incluyendo enfermedad pulmonar intersticial e hi-
pertensión pulmonar (<10 %). Puede cursar asintomática, luego es importantísimo el screening. 

La afectación cardiaca es rara (5-15 %), pero es la principal causa de mortalidad. 

La afectación renal es inferior al 5 %. Las crisis renales son muy raras en niños. 

A nivel de sistema nervioso se pueden presentar neuropatías periféricas y craneales. 

Diagnóstico
La esclerodermia juvenil no suele ser bien identificada lo que conduce a un retraso diagnóstico 
en la mayoría de los casos, por lo tanto, es importante conocer la enfermedad para una deriva-
ción temprana a los pacientes con fenómeno de Raynaud muy precoz o severo, edema de manos, 
positividad de anticuerpos o manifestaciones cutáneas esclerodermiformes. 

Todo niño derivado a la consulta por Raynaud se le debe solicitar estudio inmunológico y capi-
laroscopia. La capilaroscopia es una técnica no invasiva para valoración vascular en la que de-
bemos buscar como patrón de esclerodermia, áreas avasculares, dilataciones, ramificaciones y 
alteración de la arquitectura. Los pacientes con alteraciones capilaroscópicas, Raynaud y ANA 
positivos se clasifican como pre-esclerodermia(19). 

Para el diagnóstico nos basamos en los criterios de clasificación PRES/ACR/EULAR que se basa en 
un criterio mayor (afectación cutánea) y criterios menores (esclerodactilia, afectación vascular, 
gastrointestinal, renal, cardiaca, respiratoria, musculoesquelética, neurológica o criterios sero-
lógicos).

Como pruebas complementarias para diagnóstico y screening de posible afectación orgánica uti-
lizamos de manera sistemática capilaroscopia, ecocardiograma, electrocardiograma, pruebas de 
función respiratoria, test de la marcha de 6 minutos, TAC de tórax y analítica. Se debe valorar 
siempre el estado nutricional del paciente y el adecuado crecimiento. En el caso de síntomas 
gastrointestinal se solicitará estudio dirigido (manometría, pHmetría…).

A nivel analítico no suele haber alteraciones específicas. En el perfil de autoinmunidad, los ANA 
son positivos en prácticamente la mayoría de los casos.
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Diagnóstico diferencial
El diagnóstico diferencial siempre va a incluir otras conectivopatías, pero también tenemos que 
diferenciar la ES de las esclerodermias localizadas y de otros síndromes esclerodermiformes. 

a) Esclerodermia localizada o morfeas
Según la clasificación propuesta por PReS, las morfeas se dividen en 5 tipos: morfea lineal o en 
banda (la forma más frecuente en niños, en 51-65 %), la morfea circunscrita (superficial y profun-
da), morfea mixta, morfea generalizada y morfea panesclerótica. Dentro de las morfeas lineales 
hay 3 subtipos:

 ― Morfea en banda

 ― Morfea en coup de sabre, afectando a la frente (desde cuero cabelludo a la ceja)

 ― Sindrome Parry Romberg o hemiatrofia facial progresiva

Podemos observar alteraciones analíticas (como elevación de reactantes de fase aguda en for-
mas profundas, elevación de glóbulos blancos, eosinofilia, elevación de creatin kinasa...) pero no 
hay correlación con la actividad de la morfea ni con el pronóstico(20). 

b) Sindromes esclerodermiformes

Fascitis eosinofílica 
Su presentación es rara en adolescentes. Se caracteriza por induración cutánea y tejidos sub-
cutáneos y eosinofilia. Predomina en manos y tobillos y hay mayor afectación muscular que en 
adultos. El tratamiento es con corticoides y metotrexato con mejor pronóstico. 

Enfermedad injerto contra huésped
Se produce afectación cutánea que puede llegar a ser simultánea junto con manifestación articu-
lar y contracturas. Se trata con corticoides, tacrolimus, metotrexato y/o micofenolato(21).

Tratamiento
El tratamiento irá dirigido a las diferentes manifestaciones sistémicas y cutáneas. 

El grupo de trabajo SHARE ha formulado 14 recomendaciones para el manejo de la ES juvenil.  
De manera general recomiendan valoración cutánea y orgánica y manejo con fármacos sistémi-
cos. Es importante el manejo por un equipo multidisciplinar de expertos en la enfermedad. 

Los corticoides están indicados al inicio, especialmente en casos de miositis o artritis, sin haber 
un consenso en dosis y régimen de administración. Metotrexato (dosis 15mg/m/semanal) u otro 
fármaco modificador de la enfermedad también está indicado al inicio principalmente en casos 
de afectación cutánea, articular, vascular y/o gastrointestinal. Si el metotrexato no es eficaz se 
recomienda cambiar o añadir micofenolato. 

Para la afectación intersticial pulmonar y /o cardiaca se recomienda ciclofosfamida, con precau-
ción en su uso. 

Para la afectación vascular se usan los inhibidores de los canales de calcio, inhibidores de la 
fosfodiesterasa 5 y/o análogos de la prostaciclina. Bosentan se reserva para casos severos o 
refractarios. 

En los casos de rápida progresión o enfermedad refractaria, se puede plantear tratamiento bio-
lógico con Rituximab o Tocilizumab. 

El trasplante de progenitores hematopoyéticos está dando buenos resultados en pacientes adultos. 

En comparación con adultos, los pacientes con esclerodermia juvenil tienen mejores resultados 
y menor mortalidad(17). 
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Tablas y figuras

Tabla I. Criterios de clasificación del Síndrome Antifosfolípido 
ACR/EULAR 2023

Criterios de Entrada
Al menos un criterio clínico (D1-D6)

+
Un resultado de anticuerpos antifosfolípidos positivo

Anticoagulante lúpico, títulos moderados o altos de anticardiolipina o anti-β2 glicoproteína (lgG o lgM)  
dentro de los tres años del criterio clínico.

Si los criterios de entrada son positivos aplique los criterios adicionales.
 Criterios clínicos y de laboratorio adicionales

No tenga en cuenta un criterio clínico si existe una explicación con igual o mayor probabilidad diferente  
a Síndrome antifosfolípido.

En cada dominio, solo cuente el criterio de más peso para la suma total.

Dominio clínico y criterio Peso Dominio clínico y criterio Peso

D1. Macrovascular
 (Tromboembolismo venoso (TVP))

D2. Macrovascular 
 (Trombosis arterial (TA))

 — Con alto perfil de riesgo para TVP 1p  — Con alto perfil de riesgo de enfermedad cardiovascular 2p

 — Con bajo perfil de riesgo para TVP 3p  — Con bajo perfil de riesgo de enfermedad cardiovascular 4p

D3. Microvascular D4. Obstétrico

Sospecha de uno o más de los siguientes:
 — Livedo racemosa (EF)
 — Vasculopatía livedoide (EF)
 — Nefropatía aPL aguda/crónica (EF, lab)
 — Hemorragia pulmonar (síntomas o imagen)

2p

 — ≥3 muertes pre-fetales ( < 10 semanas) y/o fetales tempra-
nas (10-15 semanas)

1p

 — Muerte fetal (16-33 semanas) en ausencia de preeclampsia 
con características de severidad o insuficiencia placentaria 
con características de severidad.

1p

Confirmado uno o más de los siguientes:
 — Vasculopatía livedoide (AP)
 — Nefropatía aPL aguda/crónica (AP)
 — Hemorragia pulmonar (BAL, AP)
 — Enfermedad miocárdica (imagen o AP)
 — Hemorragia adrenal (imagen o AP)

5p

 — Preeclampsia con características de severidad (< 34 sema-
nas) o insuficiencia placentaria con datos de severidad, con 
o sin muerte fetal.

3p

 — Preeclampsia con características de severidad ( < 34 sema-
nas) + insuficiencia placentaria con datos de severidad, con 
o sin muerte fetal.

4p

D5. Válvula cardiaca   D6. Hematología  

 — Engrosamiento 2p
 — Trombocitopenia (menor de 20-130 x 109/L) 2p

 — Vegetación 4p

Dominio de laboratorio y peso

D7. Determinación de anticuerpos antifosfolípido por ensa-
yo funcional basado en coagulación: ensayo anticoagulante 
lúpico (ALE)

D8. Determinación de anticuerpos antifosfolípido por ensayo de 
fase sólida (ELISA) anticuerpos anti-Cardiolipina (aCL) y/o anti-
cuerpos anti-β2 glicoproteína (persistente)

 — ALE positivo (una determinación positiva) 1p

 — Positivo moderado o elevado (lgM) (aCL y/o  
anti β2 gliproteína)

1p

 — Positivo moderado o elevado (lgG) (aCL y/o  
anti β2 gliproteína)

4p

 — ALE positivo (persistente) 5p
 — Positivo elevado (lgG) (aCL o anti β2 gliproteína) 5p

 — Positivo elevado (lgG) (anticardiolipina y anti β2 gliproteína) 7p

Clasificación como Síndrome antifosfolípido para propósitos de investigación si hay al menos 3 puntos en los dominios clínicos (D1-D6) y 
al menos 3 puntos en los dominios de laboratorio. (D7-D8)

Adaptado de: Barbhaiya M, Zuily S, Naden R, Hendry A, Manneville F, Amigo MC et al. ACR/EULAR APS Classification Criteria Collaborators. The 2023 
ACR/EULAR Antiphosholipid Syndrome Classification Criteria. Arthritis Rheumatol. 2023 Aug 28. doi: 10.1002 art.42624.

https://doi.org/10.1002/art.42624
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Tabla II. Criterios para el diagnóstico de 
dermatomiositis juvenil

CRITERIOS PARA EL DIAGNÓSTICO DE DERMATOMIOSITIS JUVENIL

1. Debilidad simétrica de la muscular proximal.
2. Biopsia muscular con evidencia de necrosis, fagocitosis, regeneración, atrofia perifascicular, varia-

ción en el tamaño de las fibras musculares, infiltrado inflamatorio perivascular. 
3. Elevación de enzimas musculares séricas. 
4. Alteraciones electromiográficas demostrando evidencia de miopatía y denervación.
5. Manifestaciones cutáneas características (rash heliotropo, pápulas de Gottron).
6. Biopsia confirmatoria para miopatía. 

Diagnóstico:

DMJ “definida”: cambios cutáneos + 3 criterios adicionales. 
DMJ “probable”: cambios cutáneos + 2 criterios adicionales. 
DMJ “posible”: cambios cutáneos + 1 criterio adicional. 

Adaptados de: Bohan y Peter.

Tabla III. Anticuerpos asociados a miopatías y 
fenotipo clínico asociado

ANTICUERPOS FRECUENCIA FENOTIPO CLÍNICO ASOCIADO

Anti-p155/140 
(TIF-1γ) 18-32 % Afectación cutánea severa, lipodistrofia, úlceras cutáneas, edema. 

Anti-MDA5 7-38 % Afectación pulmonar severa, elevación de RFA, escasa afectación mus-
cular, artritis, pérdida ponderal, adenopatías. 

Anti-NXP2 15-23 % Peor pronóstico, atrofia cutánea, contracturas articulares, afectación 
gastrointestinal, calcinosis. 

Ro-52 14 %
Manos de mecánico, artritis, afectación cutánea, más riesgo de cáncer, 
mayor afectación muscular, peor pronóstico (curso más crónico, más 
afectación pulmonar intersticial). 

Anti-mi2α and β 4-10 % Mejor pronóstico, afectación muscular severa, menos afectación orgá-
nica, buena respuesta a tratamiento inmunosupresor. 

Anti-PM/Scl 4-5 % Enfermedades autoinmunes overlap, rash, manos de mecánico, Ray-
naud, enfermedad pulmonar intersticial. 

Anti-SRP 0-1.8 % Miopatía necrotizante, inicio severo, Raynaud, afectación cardiaca, 
úlceras cutáneas, curso crónico. 

Anti-PL7

<5 %

Más afectación pulmonar y más severa, complicaciones gastrointesti-
nales.

Anti-PL12 Más prevalente y severa afectación pulmonar.

Anti-Jo1 Afectación muscular severa.

Anti-Ku <1 % Enfermedades overlap, artritis, fenómeno de Raynaud, enfermedad 
pulmonar intersticial. 

RFA: reactantes de fase aguda.  

Adaptado(13) Sener S, Basaran O, Batu ED, Sag E, Oz S, Talim B, et al. Early-onset juvenile dermatomyositis: A tertiary 
referral center experience and review of the literature. Semin Arthritis Rheum. febrero de 2023;58:152133. 
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Figura 1. Lesiones cutáneas 
(rash malar) en el LESp

Elaboración propia.

Figura 2. Afta oral en 
paciente con LES

Elaboración propia.

Figura 3. Pápulas de Gottron, eritema 
periungueal, hipertrofia de cutículas 
en una adolescente con DM juvenil

Elaboración propia.
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PREGUNTAS TIPO TEST SOBRE LES
1.  La siguiente afirmación sobre el LES pediátrico es FALSA: 

a) No existe el LES monogénico, es una enfermedad con riesgo poligénico. 
b) El LES es menos frecuente en caucásicos que en hispanos.
c) La gravedad suele ser mayor en niños que en adultos.
d) No existen criterios de clasificación específicos para la edad pediátrica. 
e)  La enfermedad tiene un predominio femenino, siendo más acusado en la adolescencia 

que en la edad prepuberal. 

2. Los criterios de clasificación que MEJOR han funcionado en el LES pediátrico son: 
a) ACR 1997. 
b) SLICC 2012. 
c) EULAR/ACR 2019. 
d) SHARE 2015.
e) Funcionan todas por igual. 

3. Es VERDADERO sobre la nefritis lúpica:
a) Es rara en la edad pediátrica.
b) Hay que evitar la biopsia renal al ser una prueba invasiva. 
c) Las clases III y IV son las más frecuentemente observadas en la biopsia renal.
d) La forma de presentación habitual es con dolor abdominal.
e) El tratamiento con corticoides suele ser suficiente para su control.

4.  ¿Cuáles son los anticuerpos que se han relacionado con la actividad del lupus y se han 
incluido en los índices de actividad?
a) Anticuerpos antinucleares (ANA).
b) Anticuerpos anti DNA.
c) Anticuerpos anti Ro.
d) Anticuerpos anti La.
e) Anticuerpos anti Sm. 

5. ¿Cuál es la manifestación cardiaca MÁS FRECUENTE en el LES pediátrico?
a) La miocarditis.
b) La pericarditis.
c) El infarto agudo de miocardio.
d) Las arritmias.
e) Las valvulopatías.

PREGUNTAS TIPO TEST SOBRE SAF
1. Una de las siguientes afirmaciones es VERDADERA sobre el SAF en la infancia: 

a)  Es una enfermedad frecuente en la infancia.
b)  Tener anticuerpos aPL a título bajo es suficiente para cumplir con los criterios de clasifi-

cación.
c)  Los anticuerpos aPL pueden aparecer de forma transitoria en relación con infecciones o 

vacunas. 
d)  Para su clasificación son necesarios solamente criterios analíticos (presencia de anti-

cuerpos antifosfolipídicos).
e) Ninguna es verdadera.

2. Las trombosis más frecuentes en el SAF pediátricos son: 
a) Las arteriales cerebrales. 
b) Las venosas de los miembros inferiores.
c) Las arteriales de los miembros inferiores. 
d) Las arteriales del miocardio.
e) Las arteriales de la placenta. Respuestas en la página xx
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3.  ¿Cuál de las siguientes afirmaciones es VERDADERA en cuanto al tratamiento del SAF 
pediátrico?
a)  Es preferible indicar tratamiento con anticoagulantes directos ya que son más eficaces 

que el Sintrom y más fáciles de administrar.
b)  Tras un 1º episodio de trombosis venosa de miembros inferiores se recomienda trata-

miento con antiagregación.
c)  Una de las causas de recurrencia de las trombosis en adolescentes es la falta de adhe-

rencia. 
d)  El INR indicado tras un primer episodio de trombosis es entre 3 y 4. 
e)   Ninguna es verdadera. 

PREGUNTAS TIPO TEST SOBRE DERMATOMIOSITIS

1. En la dermatomiositis juvenil:
a) Es frecuente la afectación cardiaca. 
b) Principalmente debuta antes de los 3 años, con manifestaciones cutáneas y musculares. 
c)  Sus manifestaciones principales son cutáneas y musculares y se presenta mayoritaria-

mente entre los 5 y los 14 años. 
d) Es frecuente la afectación neurológica.
e) Ninguna es correcta. 

2. Señale la CORRECTA:
a) La dermatomiositis es muy frecuente en niños.
b) El manejo de la dermatomiositis puede y debe realizarse desde atención primaria. 
c)  Las manifestaciones cutáneas son poco frecuentes y poco características de la enfermedad. 
d)  La dermatomiositis debe tener un manejo multidisciplinar desde centros de referencia 

dada la complejidad de la enfermedad y su potencial afectación multisistémica. 
e) Todas son verdaderas. 

3. Señale la FALSA en relación a la dermatomiositis:
a)  Es importante una terapia estandarizada, iniciando con corticoides a dosis bajas y tera-

pia inmunosupresora. 
b) Disponemos de diversos tratamientos para la dermatomiositis. 
c) El tratamiento debe ser individualizado. 
d)  Las dosis de corticoides deben ser altas (2mg/Kg/día) al menos 4 semanas y descender 

progresivamente. 
e) El metotrexato es uno de los fármacos utilizados dentro del arsenal terapéutico. 

4. Es IMPORTANTE tener en cuenta en la dermatomiositis juvenil:
a) Es una patología con potencial afectación sistémica. 
b) Es importante hacer un buen estudio inicial. 
c) Debe haber un seguimiento estrecho.
d) Es importante tener en cuenta las medidas no farmacológicas. 
e)  Todas son verdaderas.

5.  Niño de 14 años que se presenta con debilidad muscular y lesiones eritematosas en 
cara dorsal de metacarpofalángicas bilateral. Asocia febrícula. Su médico habitual le 
solicita enzimas musculares que están elevadas. La actitud CORRECTA sería: 
a)  Solicitar radiografías de tórax, analítica completa desde primaria, electrocardiograma y 

derivar a unidad de reumatología pediátrica de forma preferente. 
b) Derivar a unidad de reumatología pediátrica.
c)  Tranquilizar a los padres, ya que posiblemente presente un virus que se resolverá en 

unos días. 
d)  Ampliar la anamnesis para valorar posible afectación sistémica y realizar una explora-

ción física detallada. 
e) a y d son verdaderas.
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PREGUNTAS TIPO TEST SOBRE ESCLERODERMIA
1. En la esclerodermia de inicio infantil: 

a) Las manifestaciones renales son muy frecuentes.
b)  Las manifestaciones cutáneas, articulares, vasculares y gastrointestinales son frecuentes. 
c)  Las manifestaciones cutáneas, articulares, vasculares, así como la hipertensión pulmo-

nar, son frecuentes. 
d)  Las manifestaciones neurológicas son frecuentes.
e)  Ninguna es cierta.

2.  Señale la FALSA:
a)  Al inicio de la enfermedad se recomienda realizar analítica, electrocardiograma y TAC 

de tórax.
b)  Al inicio de la enfermedad se recomienda realizar analítica, electrocardiograma, ecocar-

diograma y TAC de tórax.
c)  Al inicio de la enfermedad se recomienda realizar analítica, electrocardiograma, ecocar-

diograma, pruebas de función respiratoria y TAC de tórax.
d)  Al inicio de la enfermedad se recomienda realizar analítica, electrocardiograma, ecocar-

diograma, pruebas de función respiratoria. Se debe evitar el TAC de tórax.
e)  Al inicio de la enfermedad se recomienda realizar analítica, capilaroscopia, electrocar-

diograma, ecocardiograma, pruebas de función respiratoria y TAC de tórax.

3. En relación a la morfea:
a) Hay dos tipos: superficial y profunda.
b) Según PReS hay 5 tipos: linear, circunscrita, mixta, generalizada y panesclerosante.
c) La morfea en coup de sabre se presenta sobre todo en extremidades.
d) La morfea panesclerosante es una forma leve.
e)  La morfea circunscrita se divide en lineal o en placas.

4. En la esclerosis sistémica juvenil, todas son verdaderas MENOS:
a)  Los corticoides se recomiendan al inicio de la enfermedad para control de la sintomato-

logía inflamatoria. 
b)  El metotrexato está indicado, principalmente para las manifestaciones articulares y cu-

táneas.
c) Nunca usamos la ciclofosfamida.
d)  En casos refractarios se puede valorar Rituximab o Tocilizumab.
e)  Los inhibidores de los canales de calcio se pautan en caso de Raynaud moderado-severo.

5. Una niña de 10 años, con endurecimiento cutáneo y artralgias:
a) Es común en la infancia, se recomienda revisión anual de su pediatra.
b) No es importante que pueda presentar Raynaud, ya que es frecuentemente primario.
c)  Es importante un estudio completo y dirigido y derivar a centros de referencia para ma-

nejo multidisciplinar. 
d)  Normalmente es más frecuente en niños esta sintomatología.
e)  Ninguna es verdadera.

Respuestas en la página 118


