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resumen
Las enfermedades autoinmunes son desórdenes heterogéneos 
que pueden comprometer distintos órganos. Su frecuencia es 
baja, se estima que 3 de cada 1.000 niños cursan con alguna 
condición reumatológica. Las patologías reumatológicas más 
comunes en la edad pediátrica son la artritis idiopática juvenil 
(AIJ) seguida por el lupus eritematoso sistémico (LES), derma-
tomiositis juvenil (DMJ), vasculitis primarias y la escleroder-
mia. 
Materiales y Métodos: Se efectuó un estudio descriptivo 
retrospectivo de pacientes pediátricos atendidos en el servicio 
de inmunología del Hospital Roberto del Rio entre los años 
1990 y 2011. Se pesquisaron un total de 102 pacientes, con 
diagnósticos de AIJ, LES y DMJ. Se diseñó una ficha de proto-
colo, con los datos: edad, sexo, antecedentes familiares, mani-
festaciones cutáneas al diagnóstico y a lo largo de la evolución. 
Para el análisis estadístico de variables, se utilizó el programa 
STATA 8.0.
Resultados: El 45,45% de los pacientes con AIJ presentó 
lesiones cutáneas, sin embargo, sólo un 20% de ellas, relacio-
nadas a esta enfermedad. El 91,7% de los pacientes con LES 
presentó manifestaciones cutáneas, siendo la vasculitis cutánea 
y el eritema malar, las más frecuentes. En los pacientes con 
DMJ, el eritema heliotropo y pápulas de Gottron fueron las 
manifestaciones cutáneas más comunes. 
Conclusión: Los hallazgos cutáneos cobran un rol muy im-
portante en el diagnostico enfermedades autoinmunes. Estos 
datos demuestran la importancia de un examen dermatólogico 
exhaustivo para su diagnóstico precoz y evitar sus complica-
ciones.
Palabras clave: Autoinmune; Artritis idiopática juvenil; Lu-
pus eritematoso sistémico; Dermatomiositis juvenil.

summAry
Background: Autoimmune diseases are disorders that can 
compromise different organs. Its frequency is low, it is estima-
ted that 3 out of  every 1,000 children are affected with any 
rheumatologic condition. The most common rheumatic disea-
ses in children are juvenile idiopathic arthritis (JIA) followed by 
systemic lupus erythematosus (SLE), juvenile dermatomyositis ( 
DMJ), primary vasculitis and esclerodermia.2 
Materials and Methods: A retrospective study was con-
ducted in pediatric patients seen in the Department of  Immu-
nology from the Roberto del Rio Hospital between 1990 and 
2011. Records of  105 patients with the diagnosis of  juvenile 
idiopathic arthritis (JIA), systemic lupus erythematosus (SLE) 
and juvenile dermatomyositis (JDM) have been included. We 
designed a protocol file with the given data: Age, sex, family 
history, skin manifestations at the diagnosis and throughout 
the evolution. The program STATA 8.0 was used for statistical 
analysis of  variable. 
Results: 45.45% of  JIA patients had some type of  skin le-
sions, however, only 20% of  them related to this disease. 91.7% 
of  SLE patients presented cutaneous manifestations, the most 
common being cutaneous vasculitis and malar erythema. In 
patients with JDM, heliotrope erythema and papules Gottron 
were the most common skin manifestations. 
Discussion: Cutaneous manifestations have a very important 
role in autoimmune diseases. While the diagnosis and mana-
gement of  these diseases require a multidisciplinary team, the-
se data demonstrate the importance of  an exhaustive physical 
examination for early diagnosis and thereby reduce complica-
tions.
Conclusions: This study highlights the importance of  the 
dermatologist in an early diagnosis of  rheumatic diseases.
Key words: Autoinmune; Juvenile idiopathic arthritis; Syste-
mic lupus erythematosus; Juvenile dermatomyositis
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Las enfermedades autoinmunes son poco frecuen-
tes y tienen manifestaciones muy heterogéneas 
en la edad pediátrica. Se estima que 3 de cada 

1.000 niños cursa con alguna condición reumatológica1. 
Entre las más frecuentes se encuentran la artritis idiopá-
tica juvenil (AIJ), el lupus eritematoso sistémico (LES), la 
dermatomiositis juvenil (DMJ) y con menos frecuencia la 
esclerodermia en su forma localizada o morfea.2 

La AIJ, corresponde a un grupo heterogéneo de enfer-
medades inflamatorias articulares que se inicia antes de 
los 16 años de edad y persisten por más de 6 semanas.3 La 
Liga Internacional de las Asociaciones de Reumatología 
(International League of  Associations for Rheumatolo-
gy, ILAR), en un intento de homogenizar los distintos 
grupos que conforman las AIJ, presentó en 2001 la cla-
sificación utilizada en la actualidad.4  El primer estudio 
que proporciona una estimación de 
prevalencia nacional corresponde 
al realizado en  los Estados Unidos 
en la atención primaria entre los 
años 2001 y 2004, donde se esti-
mó que 294.000 niños de entre 0 a 
17 años presentaron el diagnóstico 
“artritis”, con una amplia variación 
entre los distintos estados del país.5,6 
En nuestro país un estudio realiza-
do por Miranda M. en los principa-
les centros de referencia pediátricos 
de Santiago evidenció que el 73,6% 
de las consultas nuevas por enfer-
medades del tejido conectivo co-
rrespondían a AIJ.7 En la AIJ sisté-
mica cerca del 90% de los pacientes 
presentan un rash macular, rosado, 
no pruriginoso, evanescente locali-
zado en tronco, cara y extremida-
des en relación a la fiebre. 8,9 Los nódulos reumatoideos 
constituyen la manifestación cutánea característica de 
las artritis, presente en el 5%-10% de los pacientes con 
AIJ poliarticular.10,11 Entre las manifestaciones cutáneas 
inespecíficas se encuentra la atrofia, la fragilidad cutá-
nea y raynaud-like. A nivel de las articulaciones interfa-
lángicas proximales puede observarse atrofia y rara vez 
se presenta eritema. Es frecuente observar alteraciones 
ungueales y periungueales como onicorexis, acropaquia, 
onicolisis, lúnula roja, pterigium inverso, eritema y te-
langectasias periungueales. La AIJ asociada a vasculitis 

puede presentar hemorragia en astilla.8 Formas ulcerati-
vas de pioderma gangrenoso han sido asociados a artritis 
y poliartritis seronegativas.8,9

 El LES, es otra de las enfermedades reumatológicas fre-
cuentes en la edad pediátrica. Su presentación en niños 
es de mayor severidad. Se estima que en Estados Unidos 
5.000 a 10.000 niños son afectados por LES.12 En esta 
revisión se usaron los criterios que el Colegio Americano 
de Reumatología (American College of  Rheumatology, 
ACR) propuso para el diagnóstico de LES, que tienen 
una sensibilidad y especificidad del 96%.13 Actualmen-
te se utilizan los criterios The Systemic Lupus Interna-
tional Collaborating Clinics (SLICC) sin embargo, esta 
revisión es previa a su uso. Las manifestaciones mucocu-
táneas se dividen en dos grandes grupos, de acuerdo a la 
clasificación que se utiliza actualmente realizada por Gi-

lliam y Sontheimer, que categoriza 
las lesiones cutáneas en específicas 
e inespecíficas.14 

La DMJ es una enfermedad mul-
tisistémica que compromete pe-
queños vasos, con inflamación 
de músculos y piel. Es la miopa-
tía inflamatoria más frecuente en 
la niñez, con una incidencia de 
0,8 a 4,1 por millón de niños por 
año.15,16 En nuestro medio repre-
senta el 5,2% de las enfermedades 
reumatológicas en menores de 15 
años.7 En los niños la dermato-
miositis se presenta de forma más 
insidiosa que en adultos. Presentan 
vasculitis tanto cutánea como sis-
témica, un 10% puede desarrollar 
úlceras cutáneas y un 30% calcino-

sis, presentándose esta última con mayor incidencia que 
en adultos.17 La asociación con la patología maligna no 
es tan clara como en los adultos.18 El diagnóstico se basa 
en los criterios de Bohan y Peter. El compromiso cutáneo 
es de importancia como marcador de actividad y daño 
producido por la enfermedad empeorando el pronósti-
co.19 Las lesiones pueden ser patognomónicas como las 
Pápulas de Gottron; lesiones altamente características 
como el Eritema Heliotropo y el Signo de Gottron; y 
otras manifestaciones entre las que se incluyen eritema, 
vasculopatías, lesiones en manos, alopecia y lesiones cró-
nicas.20 En Latinoamérica existen estudios, que caracte-

PUNTOS CLAVE

En Latinoamérica existen algunos es-
tudios que caracterizan el LES en niños, 
siendo más difícil encontrar trabajos so-
bre AIJ y la DMJ. 

En Chile la información es escasa, 
sólo encontramos un estudio realizado 
en 1996 en pacientes con DMJ, este 
trabajo aporta información local actua-
lizada.

Los hallazgos mucocutáneos en oca-
siones entregan la clave diagnóstica,  
son signo de actividad y se utilizan 
como seguimiento en las patologías au-
toinmunes.  
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rizan al LES en niños, siendo difícil encontrar trabajos 
referidos a la AIJ y DMJ. Contar con estudios locales que 
describan las manifestaciones mucocutáneas de la pato-
logía autoinmune en la población infantil, permitiría a 
su diagnóstico temprano, esto motivó la realización este 
trabajo.

oBJetiVos

Caracterizar las manifestaciones mucocutáneas de las 
enfermedades autoinmunes más frecuentes en una mues-
tra de pacientes pediátricos.

metoDologíA

Se efectuó un estudio descriptivo retrospectivo, utilizan-
do como muestra a pacientes controlados en el Servicio 
de Inmunología del Hospital pediátrico Roberto del Río 
entre los años 1990 y 2011, con diagnósticos de AIJ, LES, 
DMJ y esclerodermia. Se pesquisaron 105 pacientes con 
los diagnósticos antes descritos, sin embargo, sólo se lo-
gró rescatar los antecedentes clínicos de 102 pacientes, 
los que se incluyeron en el estudio. Se diseñó una fi cha 
de protocolo, con los datos: edad, sexo, antecedentes fa-
miliares, edad al diagnóstico, manifestaciones al diagnós-
tico y a lo largo de la evolución.

Los pacientes con AIJ se subdividieron en grupos de 
acuerdo a la clasifi cación del ILAR (Grafi co N°1). Las 
manifestaciones cutáneas fueron separadas en 4 grupos: 
manifestaciones características, manifestaciones relacio-
nadas a la AIJ, manifestaciones sin relación a la artritis y 
aquellas secundarias al tratamiento recibido. 

Para el diagnóstico LES se consideraron los criterios 
ACR 1982. Las manifestaciones mucocutáneas se sepa-
raron en 3 grupos: manifestaciones específi cas, inespecí-
fi cas y aquellas asociadas al tratamiento.

Finalmente, las manifestaciones cutáneas de los pacien-
tes con diagnóstico de DM, se dividieron en 3 grupos: 
lesiones patognomónicas, características y otras lesiones 
que pudieran aparecer en pacientes con DM.

Para el análisis estadístico de variables, se utilizó el pro-
grama STATA 8.0.

resultADos

De las 102 fi chas clínicas evaluadas, 66 resultaron con 
diagnóstico de AIJ, 24 con diagnóstico de LES y 12 con 
diagnóstico de DM. No se encontró ningún paciente en 
control con el diagnóstico de Esclerosis sistémica.

Artritis Idiopática Juvenil (AIJ)

a.- Caracterización de los pacientes: 

De los 66 pacientes con AIJ, 38 (57,5%) eran mujeres 
y 28 (42,4%) hombres. Con una relación mujer/hom-
bre 1,3:1. Cincuenta (75,5%) pacientes, contaban con 
información de sus antecedentes mórbidos personales, 
ninguno de ellos presentó antecedentes de importancia. 
48 (72,7%) pacientes contaban con sus antecedentes fa-
miliares, sólo uno presentó el antecedente de psoriasis 
materna. 

 b.- Manifestaciones cutáneas:

Del total de los pacientes con AIJ, 30 (45,45%) presen-
taron a manifestaciones cutáneas durante el curso de la 
enfermedad, de las cuales solo un 20% estaban relacio-
nadas con la AIJ. Ningún paciente presentó manifes-
taciones cutáneas características de AIJ, seis pacientes 
presentaron lesiones inespecífi cas y 1 lesiones cutáneas 
secundarias al tratamiento. Entre hallazgos mucocutá-
neos inespecífi cos, los dos más frecuentes fueron el rash 
máculopapular eritematoso y los pits ungueales. (Grafi co 
N°2)

Gráfi co Nº 1
Subgrupos de pacientes con diagnóstico de AIj  

POLIARTICULAR SERONEGATIVA (21,21%)

POLIARTICULAR SEROPOSITIVA (12,12%)

OLIGOARTICULAR (39,39%)

ERA(21,21%

SISTEMICA(3,03%

ARTRITIS PSORIATICA(3.03%)
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Gráfico Nº3
Lesiones inespecíficas de pacientes con LES, según sexo.

Gráfico Nº2
Hallazgos mucocutáneos inespecíficos encontrados en pacientes con AIj, según sexo. 

Gráfico Nº4
Hallazgos cutáneos de pacientes con DMj, según sexo.
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Lupus Eritematoso Sistémico (LES)

a.- Caracterización de los pacientes:

De los 24 pacientes con diagnóstico de LES, un 87,5% 
eran mujeres y 12,5% hombres; con una relación mu-
jeres/hombres de 7:1. Ningún paciente presentaba an-
tecedentes mórbidos personales relevantes. Un paciente 
contaba con el antecedente familiar de madre con diag-
nóstico de LES.

 b.- Manifestaciones cutáneas

El 91,7% de los pacientes presentó alguna manifestación 
mucocutánea durante el curso de la enfermedad. Cator-
ce pacientes presentaron lesiones específicas, 20 lesiones 
inespecíficas y 6 presentaron manifestaciones cutáneas 
en relación al tratamiento. La única manifestación mu-
cocutánea específica que presentaron los pacientes fue 
el eritema malar. No hubo pacientes con eritema agudo 
generalizado, lesiones específicas subagudas ni lesiones 
crónicas durante la evolución de su patología.

Si analizamos el total de las manifestaciones cutáneas (es-
pecíficas e inespecíficas) el eritema malar fue la segunda 
manifestación cutánea más frecuentemente encontrada 
luego de las vasculitis. Dentro de los hallazgos cutáneos 
inespecíficos los tres más frecuentes fueron el livedo reti-
cularis, alopecia no cicatricial y vasculitis. (Grafico N°3).

Dermatomiositis Juvenil (DMJ)

 a.-Caracterización de los pacientes:

De los 12 pacientes con diagnóstico de DMJ, 6 eran mu-
jeres y 6 varones, con una relación mujeres/hombres de 
1:1. Ningún paciente presentó antecedentes mórbidos 
personales ni familiares de importancia. 

b.- Manifestaciones cutáneas:

El 100% de los pacientes presentó alguna manifestación 
mucocutánea durante el curso de la enfermedad. Siete 
pacientes presentaron lesiones patognomónicas, 8 pre-
sentaron lesiones altamente características y 11 presenta-
ron otras manifestaciones cutáneas.

Los 7 pacientes con lesiones mucocutáneas patognomó-
nicas presentaron Pápulas de Gottron y los 8 pacientes 
con lesiones altamente características, presentaron erite-
ma heliotropo. Del total de las manifestaciones cutáneas 
el eritema heliotropo fue la manifestación cutánea más 
frecuente seguida por las Pápulas de Gottron. (Grafico 
N°4)

Discusión 
Este estudio ha tenido por objetivo determinar y caracte-
rizar las manifestaciones mucocutáneas de enfermedades 
autoinmunes más frecuentes en una muestra de pacientes 
pediátricos. Las patologías autoinmunes de mayor inci-
dencia en pediatría son la AIJ, LES y la DMJ, las que 
fueron elegidas para realizar esta revisión. 

Se encontró que un 57,5% de los pacientes con diagnós-
tico de AIJ fueron mujeres, con una relación hombre: 
mujer de 1:1,3, concordante con estudios españoles que 
muestran un predomino de mujeres con una ratio mas-
culino: femenino de 1:1,6 21. Datos nacionales muestran 
una relación hombre: mujer de 1:1,2; sin embargo, se 
debe considerar que ese estudio fue realizado previo a 
la última clasificación del ILAR el año 2001, por lo cual 
no considera las espondiloartropatías dentro del grupo de 
las AIJ7. Una revisión sistemática sobre las AIJ realizada 
por Ravelli, reportó que las AIJ se presentan con mayor 
frecuencia en las mujeres a excepción del subgrupo de 
las artritis relacionadas a entesitis, al cual pertenecen las 
espondiloartropatías22.El subtipo de AIJ que se encontró 
con mayor frecuencia fue el oligoarticular (39,39%), se-
guida por la AIJ poliarticular seronegativa y la ERA. La 
revisión realizada por Ravelli mostró resultados simila-
res, al igual que un estudio epidemiológico multicéntrico 
realizado en el Principado de Asturias, España.21,22 Dos 
pacientes presentaron el diagnóstico de artritis psoriáti-
ca, concordante con el estudio español que mostró una 
prevalencia de 6,7%.21 La revisión realizada por Ravelli 
mostró una frecuencia de Artritis psoriática entre 2%-
11%.22 Uno de los pacientes con diagnóstico de artritis 
psoriática presentaba el antecedente de psoriasis mater-
na, lo cual deja en evidencia la importancia de recabar 
los antecedentes familiares para realizar el diagnóstico 
preciso, siendo este antecedente uno de los criterios para 
el diagnóstico. Es relevante destacar que ambos casos de 
artritis psoriática presentaban pits ungueales, uno de ellos 
con el antecedente familiar de primer grado de psoriasis 
y el otro presentaba lesiones características de psoriasis 
cutáneas. Esto refleja la importancia del examen físico 
completo. El compromiso cutáneo puede presentarse 
semanas, meses o rara vez en años, previo al compro-
miso articular; en nuestro estudio alrededor de la mitad 
de los casos presentó algún tipo de manifestación der-
matológica, pero sólo el 20% de ellos tuvo relación con 
la AIJ. Ningún paciente presentó nódulos reumatoideos, 
los cuales si bien están presentes en cerca del 25% de 
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los adultos con artritis reumatoide son menos frecuen-
tes de encontrar en la AIJ. Esto no le resta importancia 
ya que de igual manera en ocasiones pueden entregar 
la clave diagnóstica.3,8 Las manifestaciones relacionadas 
con la AIJ fueron hallazgos mucocutáneos inespecíficos 
que igualmente ayudaron al diagnóstico, como el caso de 
los pacientes con AIJ sistémica que presentaron el rash 
característico.

El 87,5% de los pacientes diagnosticados con LES eran 
mujeres, con una razón hombre: mujer de 1:7, relación 
algo mayor a lo publicado en la literatura donde se en-
cuentran relaciones entre 2 a 6 mujeres por cada hombre 
diagnosticado con LES juvenil.23,24 En el  91,6% de los  
pacientes con LES, se encontró compromiso cutáneo, 
algo superior a lo descrito en la literatura que está en 
rangos entre 77-89%25,14,24. Esto puede deberse a que los 
profesionales que trabajan en el servicio de inmunología 
están sensibilizados ante la presencia de las manifesta-
ciones dermatológicas de los pacientes, trabajando en 
cercanía a los dermatólogos y existiendo un conocimien-
to por parte de los profesionales acerca de las diversas 
manifestaciones mucocutáneas que pueden encontrarse 
en el LES. Este alto porcentaje de pacientes que presenta 
manifestaciones mucocutáneas debe alertarnos sobre la 
existencia de pacientes que pueden acudir a dermatólo-
gos por sus primeros síntomas, destacando el rol del der-
matólogo en la sospecha y el diagnóstico de esta enferme-
dad. La única manifestación específica encontrada fue el 
eritema malar, presente en el 58,33% de los pacientes; si-
milar a lo reportado en la literatura25,14,24. Si bien el lupus 
discoide está descrito que se encuentra hasta en el 20% 
de los pacientes con LES, ninguno de nuestros pacientes 
lo presentó.26,14 Entre las manifestaciones cutáneas ines-
pecíficas, la fotosensibilidad se encontró en el 25% de los 
pacientes con LES, algo menor a lo publicado en la lite-
ratura.26,24 Lo mismo sucedió con las úlceras orales, que 
las presentaron sólo en el 16,66% de los casos, siendo que 
en la literatura se reportan porcentajes de 46%.24

Está descrito que en los pacientes con DMJ existe un 
claro predominio del sexo femenino, con una relación 
hombre: mujer de 1: 2,2-4,5.15,18,27 Esto no es concordante 
con lo encontrado en nuestros pacientes, donde la razón 
hombre: mujer fue de 1:1. 

Los criterios diagnósticos de Bohan-Peter incluyen crite-
rios clínicos como la debilidad muscular, compromiso cu-
táneo y criterios de laboratorio como la elevación de las 
enzimas musculares, alteraciones electromiografía y en 

la biopsia muscular. Su sensibilidad y especificidad no al-
canza el 100%, pero son un gran aporte para el diagnósti-
co de DMJ, pues no existe un test único que esté alterado 
en forma persistente en todos los casos15,27. En nuestros 
pacientes no todos los exámenes fueron realizados de for-
ma rutinaria, pero la asociación de todos ellos permitió el 
diagnóstico. A diferencia de lo que ocurre en los adultos, 
las miopatías inflamatorias en los niños por lo general son 
acompañadas de lesiones cutáneas. Esto se ve reflejado 
en nuestro estudio donde el 100% de los pacientes con 
dermatomiositis presentó alguna manifestación mucocu-
tánea. El 83,33% de los pacientes presentó manifestacio-
nes cutáneas al momento del diagnóstico, mientras que el 
16.66% restante las manifestó luego de hacerse evidente 
la debilidad muscular. El hallazgo mucocutáneo más fre-
cuente fue el eritema heliotropo, seguido por las pápulas 
de Gottron. Si bien sólo las pápulas de Gottron son lesio-
nes patognomónicas, el eritema heliotropo es altamente 
característico y permite el diagnóstico. La calcinosis está 
asociada a un diagnóstico retardado, en nuestra serie se 
presentó en el 41,66% de los pacientes, mayor a lo pu-
blicado tanto en series nacionales como internacionales. 

conclusiones

De nuestro estudio podemos concluir que las enferme-
dades autoinmunes presentan un alto índice de manifes-
taciones mucocutáneas. Las principales manifestaciones 
cutáneas encontradas en los pacientes con AIJ fueron 
manifestaciones inespecíficas, en los pacientes con LES 
fueron las vasculitis y el eritema malar y en los pacientes 
con DMJ el eritema Heliotropo y las pápulas de Gottron. 
Si bien el diagnóstico y el manejo de estas patologías re-
quieren de un equipo multidisciplinario, estos datos de-
muestran la importancia de un examen físico exhaustivo 
y destacan el rol del dermatólogo para un diagnóstico 
precoz y con ello disminuir las complicaciones.

Sería de interés un estudio prospectivo centrado en las 
manifestaciones cutáneas de los niños con estas patolo-
gías.
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