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RESUMEN

El lupus eritematoso discoide lineal es una enfermedad crénica de etiologia desconocida. Se caracteriza por
placas eritematosas que siguen las lineas de Blaschko y constituye una variante inusual del lupus eritematoso
discoide. En la presente revision, se describe el caso de una paciente femenina que consultd por lesiones en la
cara, area alopécica en el cuero cabelludo asociado a manifestaciones de lupus eritematoso sistémico, quien
obtuvo una adecuada respuesta al tratamiento farmacolégico. La biisqueda de los articulos cientificos para el de-
sarrollo de este reporte se realiz6 en las siguientes bases de datos: ClinicalKey, Ovid y PubMed. En la actualidad,
es el primer reporte de caso clinico descrito de lupus eritematoso discoide lineal asociado a lupus eritematoso
sistémico; se realizara una revisién de la literatura.
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LINEAR DISCOID LUPUS ERYTHEMATOSUS ASSOCIATED WITH
SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS: CASE REPORT AND

LITERATURE REVIEW

SUMMARY

Linear discoid lupus erythematosus is a chronic disease of unknown etiology. It is characterized by erythe-
matosus plaques that follow Blaschko’s lines and is an unusual variant of discoid lupus erythematosus. The
present review describes the case of a female patient who consulted for a lesion on the face and an alopecic
area on the scalp associated with manifestations of systemic lupus erythematosus; an adequate response
to pharmacological treatment was presented. The search for scientific articles for the development of this
report was conducted in the following databases: ClinicalKey, Ovid, and PubMed. It is currently the first
clinical case report described of linear discoid lupus erythematosus associated with systemic lupus erythe-

matosus. A literature review will be conducted.

KEY WORDS: Alopecia; Antinuclear antibodies; Cutaneous lupus erythematosus; Discoid lupus erythema-

tosus; Systemic lupus erythematosus; Mosaicism.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso discoide lineal (LEDL) es una en-
fermedad que se caracteriza por placas eritematosas
unilaterales que siguen las lineas de Blaschko, y es
una variante inusual del lupus eritematoso discoide
(LED) @. En 1978, Umbert y Winkelmann reportaron por
primera vez una distribucion lineal de LED con escle-
rodermia, refiriéndose a un sindrome cutaneo mixto;
posteriormente, Abe y colaboradores propusieron
una configuracién estrictamente lineal y no discoide
en 1998 @, El objetivo principal de este reporte es des-
cribir el caso de una paciente femenina con lesiones
en la cara que siguen las lineas de migracién embrio-
l6gica asociado a lupus eritematoso sistémico (LES) y
alopecia. Debido a la reducida literatura sobre la va-
riante lineal y su desconocida relacion con el LES, se
considera relevante la presentaciéon de este caso en la
comunidad cientifica.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 33 afios, raza mestiza, de ocu-
pacién empleada bancaria, quien presenté un cuadro
clinico progresivo de cinco meses de evolucién consis-
tente en lesiones eritematosas en la cara y alopecia.
Sin antecedentes patologicos, traumaticos o de foto-
sensibilidad conocidos. En la exploracion fisica se ob-
servaron placas eritematosas en la region mentoniana,
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arco cigomatico, unilaterales izquierdas, que seguian
las lineas de Blaschko (Figura 1 A y B), y placa alopé-
cica en la regién frontoparietal izquierda (Figura 2).
Posteriormente, present lesiones petequiales dolo-
rosas en los pulpejos de los dedos y en la regién pe-
riungueal de las manos, las cuales se consideraron se-
cundarias a vasculitis cutanea con presencia de dolor
poliarticular limitante.

Los estudios de extension reportaron anticuerpos anti-
nucleares (ANAS) positivos a la dilucién 1:1280, patroén
moteado y anticuerpos anti-Ro positivos en 109 Ul/mL;
los anticuerpos anti-Sm y anticuerpos anti-DNA fueron
negativos. Debido al compromiso cutaneo de las lineas
de migraciéon embrioldgicas en el rostro, se realizé un
diagnoéstico diferencial con liquen plano lineal y lupus
eritematoso discoide lineal.

La biopsia de la lesidbn mentoniana report6 leve hi-
perqueratosis, paraqueratosis focal, atrofia de la epi-
dermis con focos de vacuolizacién de la membrana
basal acompafiados de exocitosis de linfocitos con pre-
sencia de queratinocitos apoptoéticos, infiltrado infla-
matorio linfohistiocitario perivascular y perianexial a
nivel de la dermis; estos hallazgos histopatologicos son
compatibles con lupus eritematoso discoide (Figura 3).

Debido al conjunto de datos clinicos e histopatologicos
obtenidos, se realiz6 el diagnoéstico de lupus eritema-
toso discoide lineal y posteriormente se confirmé la



presencia de enfermedad sistémica (LES) segln los
criterios de clasificacién Systemic Lupus International
Collaborating Clinics (SLICC) de 2012, satisfaciendo
cuatro criterios: lupus cutaneo crénico (lupus eritema-
toso discoide), alopecia, afectacién articular y ANAS
positivos.

Inicialmente, se indic6 tratamiento ambulatorio con
corticoide oral (deflazacort), corticoide tdpico (furoato
de mometasona), inhibidor de la calcineurina topico
(tacrélimus al 0,1%) y protector solar. Fue remitida al
servicio de reumatologia, el cual asocié6 manejo sisté-
mico con la administracién de prednisolona, hidroxi-
cloroquina y azatioprina, con evolucién clinica favo-
rable. En los siguientes ocho meses y desde el inicio
del tratamiento farmacologico se evidencié resoluciéon
total de las lesiones en el rostro y el cuero cabelludo.
En los controles posteriores no hubo reaparicion de las
lesiones cutaneas ni presencia de complicaciones.
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DISCUSION

El lupus eritematoso discoide lineal (LEDL) es una va-
riante inusual del lupus eritematoso discoide (LED),
caracterizada por lesiones eritematosas, hiperquera-
tésicas, atroficas, hipocromicas, con un halo hiper-
pigmentado que se localizan a lo largo de las lineas
de Blaschko @, Se han descrito otros subtipos de lupus
eritematoso (LE) que siguen el patron lineal, como LE
subagudo, timido y profundo ©.

La mayoria de los casos corresponden principalmente
a nifos y adultos jovenes, con una incidencia similar
entre ambos sexos; normalmente los pacientes no pre-
sentan fotosensibilidad ni progresion sistémica @. La
patogenia es desconocida; no obstante, las anomalias
inmunolégicas desempefian un papel importante para
la comprensién de la enfermedad. Un amplio rango de
estimulos externos, como lo son el trauma, la irritacion

Figura 1. A y B). Placas eritematosas lineales unilateral izquierda. A). Regién mentoniana. B). Region del arco

cigomatico.

Figura 2. Placa alopécica en el cuero cabelludo frontoparietal izquierda.
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Figura 3. Biopsia de la region del mentdn. Atrofia epidérmica, tapén coérneo con presencia de queratinocitos apop-
téticos y focos de vacuolizacion de la membrana basal. Hematoxilina y eosina 10X.

o0 la luz ultravioleta, desencadenan el mosaicismo
genético de los queratinocitos, expresando antigenos
que provocan cambios de su funcién en el sistema
inmunitario. Los queratinocitos anormales estan re-
lacionados con alteraciones genéticas que envuelven
las vias apoptéticas; estas células son un factor impor-
tante para el inicio de las lesiones del lupus eritema-
toso discoide lineal &9,

Las manifestaciones clasicas del LEDL corresponden
a lupus eritematoso discoide, que son placas erite-
matosas bien definidas con taponamiento folicular,
hipopigmentacién central y cicatrizacién con una con-
figuracion lineal @, El area afectada en la mayoria de
los casos es el rostro, seguido del cuello, el tronco y las
extremidades. Por otra parte, cuando hay compromiso
del cuero cabelludo, puede causar alopecia cicatricial,
que es irreversible segtn el tiempo de evolucion “®. E1
diagnostico diferencial debe establecerse con enferme-
dades que sigan la distribucién en las lineas de Blas-
chko, como el liquen plano lineal, liquen estriado, gra-
nuloma anular lineal, psoriasis lineal, morfea o nevo
epidérmico verrugoso lineal inflamatorio ©.

Los anticuerpos antinucleares son negativos o lige-
ramente positivos en esta patologia. Las caracteris-
ticas histoloégicas muestran atrofia de la epidermis,
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paraqueratosis, degeneracién hidrépica de la capa
de células basales en la epidermis, infiltrados densos
perivasculares y perianexiales de linfocitos con depé-
sito de mucina en la dermis. La inmunofluorescencia
directa es recomendable en casos donde la histologia
es inconclusa ©.

El tratamiento del LEDL incluye corticoides topicos de
alta potencia y fotoproteccion, siendo estos la base te-
rapéutica en el manejo de esta patologia. Los inhibi-
dores de la calcineurina son utilizados a largo plazo,
pues permiten un menor requerimiento de corticoste-
roides y aparicion de sus efectos secundarios. En caso
de presentarse una respuesta inadecuada al manejo
farmacolégico topico, la hidroxicloroquina y otros in-
munosupresores sistémicos pueden ser necesarios, ya
que facilitan una mejoria clinica o incluso una resolu-
cién completa de las lesiones 61,

En la literatura médica hay un total de 54 reportes de
casos de LEDL en nifios y adultos (Tabla 1). Se en-
contr6 una mayor prevalencia en el sexo femenino du-
rante la infancia, a diferencia de los casos en adultos,
los cuales fueron similares en ambos grupos. El sitio
anatémico mas afectado por esta patologia es el rostro,
seguido del cuello, las extremidades y, de manera in-
frecuente, el cuero cabelludo, sin provocar la pérdida



Tabla 1. Caracteristicas clinicas, nimeros de casos, ubicacion de las lesiones, paraclinicos, progresion a LES y tratamiento realizado en casos de
lupus eritematoso discoide lineal en adultos y en nifios (LEDL).
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Puntos clave

e El lupus eritematoso discoide lineal es una enfermedad con una
etiologia desconocida, siendo una variante inusual del lupus

eritematoso discoide;

e Presenta un patrdn lineal siguiendo las lineas de Blaschko; siendo
necesario establecer diagndsticos diferenciales como liquen estria-

do, psoriasis lineal entre otros;

e Laasociacién con patologias sistémicas como el lupus eritematoso

sistémico es muy infrecuente;

e El tratamiento del LEDL incluyen corticoides topicos de alta poten-
cia y fotoproteccion, siendo estos la base terapéutica.

permanente del cabello. En su mayoria los resultados
de la prueba de anticuerpos antinucleares fueron ne-
gativos y positivos en un 31% de los casos. No se docu-
mentd la progresion a enfermedad sistémica. Con res-
pecto a la terapia farmacolégica, la hidroxicloroquina,
los corticoides topicos y la proteccién solar fueron los
mas utilizados.

En este reporte, la distribucion lineal en la region facial
a través de las lineas de Blaschko y el compromiso de
alopecia no cicatricial fueron lo mas relevante. Se de-
mostr6 una mejoria de las lesiones cutaneas secundaria
al inicio temprano del manejo terapéutico establecido.
Los ANAS fueron positivos en una dilucién alta no ha-
bitual en esta patologia. Sumando los criterios clinicos
y los estudios de anticuerpos séricos se presento6 la aso-
ciacion con lupus eritematoso sistémico, de modo que
es el primer caso en la literatura médica que se rela-
ciona con lupus eritematoso discoide lineal.

CONCLUSION

Se present6 el reporte de caso de una paciente joven
con lupus eritematoso discoide lineal. Se propone
que en aquellos pacientes con lesiones cutaneas en la
cara que sean de patron lineal unilateral y que sigan
las lineas de migraci6én embriol6gica con anticuerpos
antinucleares positivos en titulos altos se realice una
biisqueda exhaustiva de signos, sintomas y un perfil
inmunolégico completo, con la finalidad de descartar
lupus eritematoso sistémico.

LIMITACIONES

El caso previamente descrito se present6 en el afio
2016. Se emplearon los criterios SLICC 2012 para rea-
lizar el diagnéstico de lupus eritematoso sistémico, los
cuales estuvieron validados para su uso hasta el afio
2018, cuando fueron reemplazados por los criterios
EULAR/ACR.

DECLARACION DE
CONSENTIMIENTO INFORMADO

Los autores reconocen las consideraciones éticas pro-
puestas por la revista de la Asociaciéon Colombiana de
Dermatologia y Cirugia Dermatologica (AsoColDerma)
con el consentimiento informado verbal y escrito de la
paciente, quien acepta de manera voluntaria la partici-
pacién en este reporte de caso, declarando que no ha
participado en otro estudio de investigacion relacio-
nado con el tema. Se le explica a la paciente el uso con
finalidad académica de datos clinicos, histopatologico
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