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RESUMEN

Se reporta el caso de un paciente de sexo masculino de 12 afios de edad que desa-
rroll6 un cuadro clinico de tres meses de evolucién, consistente en la apariciéon de
lesiones en placas en la piel: en la cara, el dorso nasal y las orejas, placas eritema-
tosas anulares; en el tronco, la espalda y las extremidades superiores e inferiores,
micropapulas eritematosas, algunas confluentes y no pruriginosas, y en la boca,
aftas no dolorosas. Ademas, presentaba fotosensibilidad y sintomas constitucio-
nales (fiebre y pérdida de peso).

En los exdmenes paraclinicos, se encontrd compromiso hematolégico (leucopenia
y linfopenia) y la prueba directa de Coombs fue positiva (sin signos de anemia) y
hubo hipocomplementemia (C3 bajo). En el perfil inmunolégico se inform la pre-
sencia de anticuerpos antinucleares positivos con patrén moteado y citoplasmico,
y anticuerpos positivos contra antigenos nucleares extraibles. La biopsia de piel
demostro lupus eritematoso cutaneo subagudo.

Con estos hallazgos, se hizo diagnéstico de lupus eritematoso cutaneo subagudo
que, posteriormente, evoluciond a lupus eritematoso sistémico, por lo cual re-
quiri6 tratamiento con esteroides sistémicos.

PALABRAS CLAVE: lupus eritematoso cutaneo subagudo, lupus eritematoso
sistémico, patron anular, patrén psoriasiforme

SUMMARY

We report the case of a 12-year-old patient with a 3 month clinical history of
plaques on skin of the face, nasal dorsum and ears, annular erythematous
plaques in trunk, back, upper and lower extremities, erythematous micropa-
pules, some confluent and not pruritic, and in mouth, painless canker sores.
Also, had photosensitivity and constitutional symptoms (fever, weight loss)

Laboratory tests evidenced hematological compromise (leukopenia, lympho-
penia), the direct Coombs test was positive (without anemia) and there was
hypocomplementemia (low C3). The immunoserological profile found posi-
tive dappled and cytoplasmic antinuclear antibodies and positive antibodies
against extractable nuclear antigens. The skin biopsy reported subacute cuta-
neous lupus erythematosus.

The patient met criteria for systemic lupus erythematosus and was treated
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with systemic steroids.
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FIGURAS 1Y 2. Placas anulares eritemato-violaceas, de bordes bien definidos, con descamacién fina
y ligera depresion central en la region malar, el dorso nasal y en la region preauricular.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad au-
toinmunitaria con una amplia variedad de caracteris-
ticas clinicas, desde lesiones cutaneas limitadas hasta
compromiso multiorganico 1. En la poblacién infantil
y juvenil, se estima una incidencia de 6 a 20 casos por
100.000 nacidos vivos 2, con compromiso inferior al 8
% en menores de 14 afios 3. Se ha estimado que del 10 al
25 % de los pacientes con lupus eritematoso sistémico
desarrollan signos y sintomas durante esta época de la
vida 4.

El lupus cutaneo subagudo es un subgrupo que se ca-
racteriza por presentar lesiones similares al lupus dis-
coide, pero sin su componente evolutivo cicatricial y
atrofico®.

CASO CLINICO

Se trata de un paciente de sexo masculino de 12 afios
de edad, sin antecedentes patologicos de importancia,
que inicialmente present6 un cuadro clinico de tres
meses de evolucioén, caracterizado por lesiones erite-
matosas en cara, manos y muslos, Glceras no dolorosas
en la cavidad oral y fotosensibilidad. También, refirid
sintomatologia constitucional asociada, como fiebre
vespertina subjetiva, pérdida de seis kilogramos de
peso, malestar general, astenia y adinamia; también,
coluria y oliguria. Este cuadro clinico no se asoci6 con
fendmeno de Raynaud, alopecia, compromiso arti-
cular, serositis ni cefalea.

En el examen fisico se observaron placas eritemato-
violaceas levemente infiltradas, con descamacion
superficial fina y centro mas palido, localizadas en el
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dorso nasal, las mejillas y la region preauricular (fi-
guras 1y 2). En los pulpejos y cara anterior del tercio
proximal de los muslos, presentaba placas y papulas
eritemato-violaceas de bordes bien definidos (figuras 3
v 4). Enlaboca, se evidenciaron tilceras mucosas indo-
loras recubiertas con una membrana blanquecina, que
comprometian el paladar y los carrillos.

En los examenes de laboratorio al ingreso, se encontro:
hemoglobina, 12,3 g/dl (valor de referencia: 12-16 g/
dl); hematocrito, 38,3 g/dl (valor de referencia: 30-45
g/dl) normales; leucopenia, 3.600 por mms3 (valor de
referencia: 5.000-10.000 por mm3); linfopenia, 1.152
por mm3 (valor de referencia: 1.200-5.200 por mms3);
plaquetas normales, 201.900 por mm3 (valor de refe-
rencia: 150.000-350.000 por mm3); pruebas de fun-
cion hepatica elevadas con patréon colestasico: TGO,
447 UI/L (valor de referencia: 5-55 UI/L), TGP, 133 UI/L
(valor de referencia: 10-40 UI/L), FA, 96 UI/L (valor
de referencia: 85-190 UI/L), GGT, 741 UI/L (valor de
referencia: 8-37 UI/L); depuracion de creatinina ade-
cuada para la edad (134 ml/minuto/1,73 m2); relacién
proteinuria/creatinuria elevada ,1,52 mg/dl (valor de
referencia: <1 mg/dl); proteinas en orina de 24 horas
levemente elevada, 160 mg/dia (valor de referencia:
<150 mg/dia); ANAS: patrén moteado, 1:320; patrén ci-
toplasmico 1:160; anti-DNA negativos, ENAS anti-RNP,
83,3; anti-SM: 34,2, positivos (>20); anti-RO, 16,9; anti-
LA, 3,3, negativos (<20); anticuerpos anticardiolipina,
IgG: 9,5, IgM: 11,6, negativos (<15); VDRL negativo;
prueba directa de Coombs, positiva; virus hepatotropos
negativos (HBV, HCV, EBV, CMV); HIV negativo, DENV
negativo; electroforesis de proteinas sin alteraciones, y
PPD negativo (2 mm).

Se practicaron biopsias de piel de la oreja y de las
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FIGURA 3. Papulas y placas eritemato-violaceas con bordes bien definidos en los pulpejos.

palmas. En la de la oreja, se observd aplanamiento epi-
dérmico sin atrofia ni taponamiento folicular, vacuolas
en la lamina basal e incremento de los queratinocitos
necroéticos, y en la dermis, leve infiltrado linfocitario
perivascular superficial. Los hallazgos fueron similares
en la biopsia de la palma, aunque mas sutiles. Con
estos resultados, se diagnostico lupus cutaneo suba-
gudo (figura 4).

Segln los criterios clasificatorios de las Systemic Lupus
International Collaborating Clinics (SLICC) para lupus
eritematoso sistémico del 2012, el caso que se reporta
satisface seis criterios: lupus cutaneo agudo (lupus
cutaneo subagudo, fotosensibilidad), ANAS positivos,
antigenos anti-Sm positivos, leucopenia, prueba di-
recta de Coombs positiva en ausencia de anemia, e hi-
pocomplementemia (C3 bajo).

Con los hallazgos clinicos, paraclinicos e histopatol6-
gicos se hizo el diagnostico de lupus eritematoso sisté-
mico en el contexto de un paciente joven que presento
inicialmente lupus cutaneo subagudo, por lo que se
inici6 tratamiento con cloroquina y prednisolona. Sin
embargo, dada la elevacién persistente de las enzimas
hepaticas y el patron colestasico, se practicd una re-
sonancia magnética de abdomen en la que se obser-
varon cambios inflamatorios hepaticos agudos, y en la
biopsia de higado se encontrd hepatitis inespecifica;
por lo tanto, se suspendié la cloroquina a los ocho dias
y se continu6 con prednisolona como monoterapia.

DISCUSION

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad
autoinmunitaria, que puede presentar compromiso
cutaneo hasta en 8o % de los pacientes, uno de cada
cuatro de ellos con lesiones cutaneas al momento del
diagnostico °.

El lupus cutaneo se caracteriza por un amplio espectro
clinico, que puede tener manifestaciones especificas e
inespecificas de lupus cutaneo; segtin la clasificaciéon

de Gilliam, el compromiso cutaneo especifico se puede
subdividir en tres tipos: lupus cutaneo agudo, suba-
gudo y croénico . Por otro lado, las manifestaciones
inespecificas, generalmente, se asocian con el lupus
eritematoso sistémico, pero pueden asociarse con otras
enfermedades, entre las que se destacan teleangiecta-
sias periungulares, fenémeno de Raynaud, trombo-
flebitis, vasculitis leucocitoclastica, calcinosis cutis y
eritema multiforme, entre otras °.

Los diferentes subtipos de lupus cutaneo se distinguen
seglin sus manifestaciones cutaneas y su compromiso
sistémico. El agudo se caracteriza por estar frecuente-
mente asociado el lupus eritematoso sistémico y pre-
sentarse en forma localizada o generalizada, mientras
que el crénico presenta actividad sistémica en 5a 10 %
de los casos vy, segiin la presentacion clinica, se subdi-
vide en lupus discoide, profundo, sabafién o tumidus.
El lupus cutaneo subagudo representa un espectro in-
termedio entre los dos subtipos anteriores 7.

El lupus eritematoso cutaneo subagudo es un sub-
tipo descrito por primera vez por Sontheimer, et al.,
en 1979%. Afecta un rango de edad estimado de 15 a 70
afos?, con un importante predominio entre los 20 y los
40 afnos; muestra predileccién por el sexo femenino,
con una relacién de mujer a hombre de 4,2:1° y es mas
comn en personas caucasicas.

Se estima que, aproximadamente, 50 % de los pa-
cientes con lupus eritematoso cutaneo subagudo cum-
plen cuatro o mas criterios de la clasificacion del Ame-
rican College of Rheumatology (ACR). Sin embargo, en
algunos estudios se ha demostrado que solo 10 a 15 %
de los pacientes con lupus eritematoso cutaneo suba-
gudo desarrollan manifestaciones organicas graves
de evolucion limitada °. Esta enfermedad produce fo-
tosensibilidad hasta en 90 % de los pacientes. Las le-
siones cutaneas se inician como maculas o papulas eri-
tematosas que evolucionan hacia placas policiclicas o
anulares (patron anular) o lesiones papulo-escamosas
(patrén psoriasiforme) ", localizadas en areas ex-
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puestas a la luz (cuello, hombros, extremidades supe-
riores y tronco), y son menos comunes en las extremi-
dades inferiores 2. No se ha observado predominancia
de ninguno de sus dos patrones: se ha informado que
la mitad de los pacientes presenta el patron psoriasi-
formey, la otra mitad, el patron anular.®

Con respecto a su perfil inmunolégico, el lupus erite-
matoso cutaneo subagudo se caracteriza por la pre-
sencia de anticuerpos antinucleares positivos (ANA)
en 60 a 80 % de los pacientes, de anticuerpos anti-Ro
en 70 % y, en menor medida, de los anti-La en 30 a 50
% de los casos . Cervera, et al., encontraron estos dos
altimos anticuerpos positivos de forma conjunta en 70
% de los pacientes, con mayor frecuencia que cuando
se compara con el lupus eritematoso sistémico 3. Los
anticuerpos anti-ADN, anti-Sm y anti-RNP son general-
mente negativos en el 70 % de los casos °.

El lupus cutaneo es poco comtn en la poblacién pedia-
trica; en los nifnos, el riesgo de compromiso sistémico
es mayor que en los adultos y son mas frecuentes las
presentaciones atipicas de la enfermedad 5.

En el presente caso, se evidencié compromiso hemato-
16gico, cutaneo e inmunolégico, lo cual permiti6 diag-
nosticar el lupus eritematoso sistémico.

Tiao, et al., en un analisis retrospectivo de 107 pa-
cientes, observaron que los pacientes con lupus erite-
matoso cutaneo subagudo cumplian con los criterios
del American College of Rheumatology, con los de las
Systemic Lupus International Collaborating Clinics o
con ambos, por predominio del compromiso mucocu-
taneo y por los parametros de laboratorio; sin embargo,
estos criterios no permiten diferenciar los pacientes
con compromiso sistémico importante de quienes no
lo presentan *.

Son pocos los casos reportados de lupus eritematoso
cutaneo subagudo asociado a lupus eritematoso sis-
témico en la infancia. Frances, et al., reportaron una
nifia de dos meses de edad con diagnéstico de lupus
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cutaneo subagudo de patrén lineal (lineas de Blas-
chko), que progreso a lupus eritematoso sistémico .
Los reportes de casos de lupus eritematoso cutaneo
sin evidencia de compromiso sistémico, son un poco
mas frecuentes. Buckley y Barnes reportaron un nino
de nueve afios de edad con lupus cutaneo subagudo,
anticuerpos anti-Ro y anti-SSA positivos, y deficiencia
de complemento (C2), que clinicamente cursd con un
exantema eritematoso, anular, con descamacion e hi-
popigmentacion periférica en las mejillas, la region
palpebral y los pabellones auriculares. Rai, et al., re-
portaron un nifio de 13 afios de edad con lesiones erite-
matosas psoriasiformes en la cara y las extremidades,
con una historia de fotosensibilidad de siete afios de
duracion v. Otros casos similares se han reportado en
la literatura cientifica **2,

El tratamiento del lupus eritematoso cutaneo suba-
gudo se enfoca en estrategias preventivas como la foto-
proteccion y en esquemas terapéuticos acordes con el
compromiso sistémico subyacente. Los pacientes con
lupus eritematoso sistémico requieren tratamiento sis-
témico convencional (corticosteroides, metotrexato,
talidomida, retinoides, dapsona y azatioprina), nuevas
terapias inmunomoduladoras o ambos. Por otro lado,
los pacientes sin compromiso sistémico se benefician
de los medicamentos topicos (corticosteroides, inhi-
bidores de calcineurina) y, segiin su reaccioén tera-
péutica, se determina si es necesario el tratamiento
sistémico®*.. En el presente caso, el paciente presento
compromiso sistémico y requirid corticosteroides
orales y cloroquina.

El prondstico de la enfermedad estd determinado por
el compromiso sistémico. El tratamiento oportuno es
vital para mejorar la evolucién de la enfermedad y se
estima que la tasa de supervivencia es de 90 % a cinco
anos. En 62,5 % de los pacientes, se presenta dafio or-
ganico y tisular, de aparicion mas temprana en casos
de enfermedad croénica activa 2.

FIGURA 4. Atrofia de la epidermis, degeneracién vacuolar e infiltrado linfocitico perivascular. Hematoxilina y eosina, 4X y 40X




Lupus erttematoso cutdneo juventl subagudo con repercusion sistémica
Lupus eritematoso cutdneo juvenil subagudo con repercusion sistémica

246

CONCLUSION

El presente caso inicialmente hizo sospechar un lupus
discoide; sin embargo, el paciente presentdé compro-
miso sistémico y la biopsia de piel indicé un lupus cu-
taneo subagudo, poco usual para su edad y sexo, y de
dificil diagnostico clinico.

Como conclusién, el lupus eritematoso cutaneo suba-
gudo es de baja prevalencia en la poblacion pediatrica,
y lo es mas aun su progresion a lupus eritematoso sis-
témico, como en el presente caso. Se debe sospechar
cuando se presentan lesiones cutaneas caracteristicas
y la enfermedad evoluciona con afectacién sistémica.
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