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RESUMEN

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad multisistémica en cuya etiologia Palabras clave:
influyen factores genéticos, ambientales y hormonales. -
En este trabajo efectuamos un estudio retrospectivo descriptivo de los pacientes lupus,

mayores de 16 afos que consultaron en el Servicio de Dermatologia del HIGA San lupus eritematoso,
Martin de La Plata durante el periodo comprendido entre enero de 2009 y agosto lupus cutdneo.

de 2014. Las lesiones mucocutaneas se dividieron segun la clasificacion de James
Gilliam. Se recolectaron datos de edad, género, variantes clinicas y asociacion con
otras enfermedades autoinmunes. La informacion se obtuvo a partir de las histo-
rias clinicas del Servicio de Dermatologia. Nuestro objetivo fue describir las dis-
tintas variantes clinicas de LE, establecer su distribucién por género, edad y com-
parar los resultados con la bibliografa.

Se evalué un total de 47 pacientes con diagndstico de LE. De éstos, el 78,72% fue-
ron mujeres. Del total de pacientes, el 85,1% present6 lesiones especificas.
Dentro de éstas (n = 50), 26 correspondieron a la variante de LECC (52%), 15 a
LECA (30%) y 9 a LECSA (18%). Entre estos casos destacamos un LED secundario
al uso de etanercept y 2 casos de sindrome de Rowell. Las lesiones inespecificas
se presentaron en 33 pacientes, en 7 de ellos fueron la tnica manifestacion cuté-
nea presente. Uno de estos pacientes presentd un lupus ampollar. Dentro de las
asociaciones encontradas, la més frecuente fue el sindrome antifosfolipidico, el
cual se manifesté en un paciente con dlceras cutdneas necréticas (Dermatol.
Argent., 2014, 20 (6): 400-410).
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ABSTRACT

Lupus erythematosus (LE) is a multisystem disease; its etiology is influenced by Keywords:
genetic, environmental and hormonal factors.

In this work we conducted a retrospective study of patients (age 16 or more) who lupus, lupus
consulted the Department of Dermatology of HIGA San Martin de La Plata during erythematosus,
the period between January 2009 and August 2014. The mucocutaneous lesions cutaneous lupus.

were divided according to the James Gilliam s classification.

Data on age, sex, clinical variants and association with other autoimmune disea-
ses were collected. The information was obtained from medical records.

Our objective was to describe the different clinical forms of LE, establishing their
distribution by sex, age and comparing the results with those of the literature.

A total of 47 patients were evaluated. Of these 78.72% were women and 85.1%
had specific injuries which corresponded to LECC (52%), LECA (30%) and LECSA
(18%). One of the patients had LED lesions due to the use of etanercept and we
also had 2 cases of Rowell syndrome. Nonspecific lesions occurred in 33 patients,
in 7 of them were the only cutaneous manifestation. There was a case of bullous
lupus. Among the associations found, the most frequent was the antiphospholi-
pid syndrome, which was manifested in one patient with necrotic skin ulcers
(Dermatol. Argent., 2014, 20 (4): 400-410).
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mis frecuente después de las artralgias, y ocurre en el
70-80% de los pacientes.”*

Las lesiones de LEC se clasifican en especificas e inespeci-

Introducciéon

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad inflamato-

ria, autoinmune, multisistémica y de etiologia desconoci-
da en la cual influyen factores genéticos, ambientales y
hormonales."?

La prevalencia aproximada del lupus eritematoso sistémi-
co (LES) es de 17 a 48 casos por 100.000 habitantes, con
una relacién hombre: mujer de 1:10 y es mds frecuente en
africanos, hispdnicos y asidticos entre los 20 y 40 anos. Sin
embargo, no hay datos concretos acerca de la prevalencia
del lupus eritematoso cutdneo (LEC).

Estimaciones de algunos autores indican que el lupus
cutdneo seria 3 veces mds frecuente que el LES, pero el
estudio de Durasoro ez 4. demostré que la incidencia de

LEC y LES es similar (3,08 versus 2,78 por 100.000).°

El LE es una enfermedad polimorfa con un amplio espec-
tro clinico, desde lesiones cutdneas exclusivas hasta el
compromiso de érganos internos con gran morbimortali-

dad. El compromiso cutdneo es la segunda manifestacion

ficas. Las primeras muestran una histopatologia caracteris-
tica, mientras que las segundas no presentan un patrén
distintivo y aparecen también en otras enfermedades.

Las lesiones cutdneas especificas se dividen segtin la clini-
ca, evolucién y hallazgos de laboratorio en lupus cutineo
crénico (LECC), lupus cutdneo subagudo (LECSA) y
lupus cutdneo agudo (LECA)*** (cuadro 1).

Las lesiones inespecificas de LE incluyen: fotosensibilidad,
alopecia difusa, alteraciones ungulares, hemorragias en
astilla, livedo reticularis, fenémeno de Raynaud, telangiec-
tasias periungulares, gangrena, ptrpura y vasculitis.

Objetivos

Identificar las distintas variantes clinicas de LE cutdneo,
establecer su distribucién por género y edad, describir aso-
ciacién con LES y otras enfermedades, y comparar los
resultados con la bibliograffa.
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CUADRO 1. Lesiones cutaneas especificas del LE

Lesiones con histopatologia especifica

+ Lupus eritematoso cutaneo crénico (LECC)

- Lupus eritematoso discoide (LED)

- Lupus hipertréfico o verrugoso

- Lupus profundo o paniculitis ltpica
- Lupus tumido

- Lupus pernio o sabaioén

- Lupus mucoso

« Lupus eritematoso cutdneo subagudo (LECSA)

- Anular policiclico

- Papuloescamoso o psoriasiforme

« Lupus eritematoso cutdneo agudo (LECA)

- Forma localizada benigna
- Forma diseminada

- Variante ampollar

Material y método

Se efectué un estudio descriptivo retrospectivo de los
pacientes que consultaron en el Servicio de Dermatologia

21,28%

78,72%

H Mujeres H Hombres

GRAFICO 1. Distribucién por género de los pacientes con LEC.
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del HIGA San Martin de la ciudad de La Plata, durante el
periodo comprendido entre enero de 2009 y agosto de
2014. Se incluyeron aquellos pacientes mayores de 16
afios con diagndstico clinico y/o histopatolégico de lupus
eritematoso. Las lesiones mucocutdneas se dividieron en
especificas e inespecificas, segin la clasificacién de James
Gilliam y el LES se diagnosticé con 4 de los 11 criterios
1997 de la American College of

revisados en

Rheumatology.

Se recolectaron datos de edad, género, variantes clinicas y
asociacién con LES y otras enfermedades autoinmunes.
La informacién se obtuvo a partir de las historias clinicas

del Servicio de Dermatologia.

Resultados

Se evalué un total de 47 pacientes con diagnéstico de LE
cutdneo. De éstos, 37 (78,72%) fueron mujeres y 10
(21,28%) hombres. La edad promedio al diagnéstico en el
primer grupo fue de 37 + 11,76 afios, con un rango de
entre 16 y 71, mientras que en el segundo fue de 41 =
12,96 afios, con un rango de entre 23 y 60 (grafico 1).

Del total de pacientes, 40 (85,1%) presentaron lesiones
especificas: 7 (17,5%) un dnico subtipo de lesién especi-
fica, 11 (27,5%) mads de un subtipo de lesién especifica y
22 (55%) coexistencia de lesiones especificas y no especi-
ficas. Sélo 7 pacientes (14,9%) presentaron Gnicamente

lesiones inespecificas (gréfico 2).

38%

H Lesiones especificas
47%

H Lesiones especificas e
inespecificas

i Lesiones inespecificas

|
GRAFICO 2. Distribucién segun la especificidad de las lesiones cuténeas.



Dentro de las lesiones especificas (n = 50), 26 correspon-
dieron a la variante de LECC (52%), 15 a LECA (30%) y
9 a LECSA (18%) (gréfico 3).

En el subgrupo de LECC, la variante mds frecuente fue el
LED, con un total de 20 lesiones (76,92%). Le siguieron
en orden de frecuencia el lupus eritematoso hipertréfico o
verrugoso: 3 lesiones (11,53%), paniculitis lapica: 2 lesio-
nes (7,69%) y lupus mucoso: 1 lesién (3,84%) (foto 1).
En cuanto a la distribucién por género, 18 pacientes
(81,81%) correspondieron al género femenino y 4
(18,18%) al masculino.

La edad promedio de presentacién en el LED fue de
35,62 + 11,89 afos, con un rango de entre 16 y 71. La
forma clinica localizada se presenté en 19 pacientes y la

generalizada en 1.

El segundo subtipo en frecuencia de LECC, la variante
hipertréfica, se presenté en 3 pacientes de género femeni-

no, de las cuales una presentaba LES y otra tenfa coexis-
tencia con lesiones de LED y de LECSA.

Por tltimo, la paniculitis ltpica se observd en 2 pacientes
de género femenino. En ambas mujeres se evidencié ade-
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GRAFICO 3. Lesiones especificas de LEC.

FOTO 1. Ay B. Pacientes con lesiones de lupus discoide en cara. Cy D. Paciente con lesiones de lupus hipertréfico
en manos.
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mds otra variante clinica, LED en una y lesiones de
LECSA en la otra (foto 2).

No registramos pacientes con lupus sabanén y lupus
tumidus en nuestra casuistica.

En orden de frecuencia, el LECA fue la segunda forma de
presentacién. La edad promedio de los pacientes fue de
37 anos. La mayoria fue de género femenino (n = 10;
83,3%). La manifestacion principal fue el eritema malar o
en alas de mariposa, que se observé en 12 pacientes.

LI

La asociacién con eritema multiforme (sindrome de
Rowell) se presenté en 2 pacientes (foto 3).

Presentaron lesiones de LECSA 9 pacientes (18%). La
forma clinica mds frecuente fue la de tipo anular policicli-
co (n = 6; 66,6%) y 3 pacientes presentaron lesiones pso-
riasiformes (33,3%). La distribucién por género fue de 8
mujeres y 1 hombre.

Las lesiones inespecificas se presentaron en 33 pacientes,
como describimos anteriormente; en 7 de ellos fueron la



Unica manifestacién cutdnea presente. Las halladas con
mayor frecuencia fueron: fotosensibilidad en 23 pacientes
(48%), alteraciones ungulares y periungulares en 8
(16,66%), alopecia difusa en 5 (10,42%), vasculitis en 2
(4,16%) y livedo reticularis en 1 paciente (2,1%) (foto 4).
Destacamos el caso de un paciente de género masculino
de 42 anos con lupus ampollar. Es importante recordar en
este caso la espectacular respuesta de este subtipo de lupus
a la dapsona™ (foto 5).

Del total de pacientes con lesiones cutdneas de LE, el

50% cumplia criterios de enfermedad sistémica en el
grupo de LECC, el 66,66% en el de LECSA y el 100% en
el de LECA" (grafico 4).
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Dentro de las asociaciones encontradas, la mds frecuente

fue el sindrome antifosfolipidico (n = 4; 8,51%), el cual se
manifestd en 1 paciente con dlceras cutdneas necréticas.
Siguieron en orden de frecuencia: eritema multiforme
(n = 2; 4,25%), artritis reumatoide (n = 2; 4,25%), pio-
derma gangrenoso (n = 1; 2,12%), hipotiroidismo (n = 1;
2,12%), enfermedad celfaca (n = 1; 2,12%) y alopecia are-
ata (n = 1; 2,12%).

Discusion

El LEC se present6 con mayor frecuencia en el género
femenino (78,72%), con una relacién mujer: hombre de
casi 4:1. La edad promedio al momento del diagnédstico
fue de 37 afos. Estos resultados coinciden con la biblio-

graffa.>'>"

Dentro de las manifestaciones especificas, la variante mds
frecuente fue el LECC (52%). Le siguieron en frecuencia
el LECA (30%) y el LECSA (18%).

El LED es la forma mds frecuente de LECC (50% a 85%
de los casos de LEK)." Predomina en el género femenino,
entre los 20 y 40 afos, con una relacién mujer: hombre de
3:1.>'“" En nuestro estudio el LED correspondié al 77%
de las lesiones de LECC, coincidiendo ademas con la dis-
tribucién por género y edad promedio.
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FOTO 5. A) Paciente con diagnéstico de lupus ampollar, lesién en miembro superior derecho. B) Resolucion luego de la administracion

de dapsona.

Segin la extension de las lesiones, el LED se clasifica en
localizado (lesiones en cabeza y cuello) y generalizado,
cuando excede dicha topografia. Una de las razones para
esta divisidn es el riesgo de evolucién a LES, siendo en el
LED localizado del 5% y en el LED generalizado del
20%. Existen otros factores de riesgo para evolucién a

enfermedad sistémica, como positividad para anticuerpos
antinucleares (ANA) y alteraciones hematoldgicas.™"

Destacamos el caso de un paciente masculino de 23 anos
que presentaba lesiones generalizadas de LED con ANA
(+) 1/128 y anticuerpos anti-Ro (+) sin signos ni sintomas

sistémicos al momento del diagndstico (foto 6). Tras 4

FOTO 6. Paciente con lesiones de LED generalizado y en la mucosa oral.
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anos de seguimiento presentd artralgias, artritis y serositis
con positividad de anticuerpos anti-ADN, Sm, Ro y La,
confirmdndose la evolucién de LED generalizado a LES.
En este mismo paciente se evidenciaron ademds lesiones

discoides en mucosa.

El lupus eritematoso inducido por drogas es un sindrome
relacionado con el uso de determinados firmacos, y es en
estos casos la forma de presentacién cutdnea mds frecuen-
te el LECSA y raramente el LECC. Este tltimo ha sido
descrito en asociacién al 5-fluorouracilo y AINEs, y en
algunos casos desencadenado por pantoprazol y anti-

TNE'**

En nuestra casuistica encontramos un caso de LED luego
del uso de anti- TNF (etanercept). Se trataba de un hom-
bre de 47 afios con diagnéstico de artritis reumatoide, que
a los 2 meses de tratamiento comenzé con lesiones de
LED en cara y tronco, ANA 1/100 y anti-Ro (+). Sus
lesiones remitieron con la suspensién del bioldgico y el
tratamiento tépico de las mismas.

El LEC hipertréfico es una variante rara de LECC en el
que la hiperqueratosis es excesiva. Es mds comin en indi-
viduos entre los 20 y 40 afnos de edad, con una relacién
femenino:masculino de 2:1."” En nuestro estudio encon-
tramos 3 pacientes femeninas con esta variedad, que

representa el 11,54% de todas las lesiones de LECC.

El lupus profundo o paniculitis lipica (LP) es una varie-
dad muy infrecuente, se presenta en el 1-3% de los casos
de LECC.** Se denomina enfermedad de Irgang-
Kaposi al cuadro en el cual el LP no se acompana de lesio-
nes de LED. En nuestro trabajo encontramos 2 pacientes,
lo que representa el 7,69%, mayor a lo comunicado en la
literatura pero probablemente sesgado por el nimero
pequefio de casos analizado.

El LECA fue la segunda forma de presentacién. La distri-
bucién por género, manifestaciones clinicas y porcentaje
de pacientes con LES (100%) fueron similares a lo encon-

trado en la literatura."

El LECSA se divide en dos formas clinicas mds frecuen-
tes: la forma anular policiclica y la forma papuloescamosa
o psoriasiforme.”** Encontramos que el LECSA fue la
variante con el menor niimero de pacientes en nuestra
poblacién y la mayorfa de los casos correspondié a la
forma anular policiclica, tal como se describe en la biblio-

grafia consultada.>****

Todos los tipos de lupus cutdneo pueden asociarse a LES,

pero la frecuencia varfa segin la forma clinica: es del 72-

90% en el LECA, del 58-61% en el LECSA y entre el 6%
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y 1 20% en el LCC.11 Del total de nuestros pacientes, el
50% cumplia criterios de enfermedad sistémica en el
grupo de LECC, el 66,66% en el de LECSA y el 100%
en el de LECA. Podemos evidenciar un mayor porcenta-
je de asociacién de LECC con LES en nuestro trabajo,
probablemente debido al alto nimero de pacientes deri-
vados con enfermedad sistémica por el Servicio de
Reumatologfa.

Si bien en este trabajo los pacientes fueron clasificados
dentro del grupo de LES segin los criterios revisados en
1997 de la American College of Rheumatology, queria-
mos destacar que en 2012 The Systemic Lupus
International Collaborating Clinics (SLICC) propuso la
renovacién de los mismos (cuadro 2). Se incorporaron,
entre otras cosas, todas las formas clinicas especificas de
lupus cutdneo, el lupus ampollar y la alopecia difusa no
cicatrizal. Se arribaria al diagnéstico de LES, segin este
grupo de trabajo, con la presencia de al menos 4 de los 17
criterios, que incluyan obligatoriamente 1 clinico y 1 de
laboratorio, con una sensibilidad del 94% y una especifi-
cidad del 92%. Mientras que el diagndstico histopatols-
gico de nefritis lipica mds anticuerpos antinucleares o

anti-DNA positivos serfan criterios suficientes.”

Se describe en diversos estudios la asociacién hasta en el
40% de los casos de LES con anticuerpos antifosfolipidi-
cos. Estos pacientes presentan fenémenos trombdticos,
arteriales o venosos y abortos recurrentes; sus manifesta-
ciones cutdneas caracteristicas son livedo reticularis, tlce-
ras recidivantes de miembros inferiores, necrosis digital y

230 Encontramos

lesiones cutdneas pseudovasculiticas.
asociacion con el sindrome antifosfolipidico en el 8,5%,

nimero mucho menor que lo reportado en la literatura.

La segunda asociacién en frecuencia que notamos fue con
el eritema multiforme o sindrome de Rowell en 2 pacien-
tes. Es una entidad poco frecuente caracterizada por la
coexistencia de una forma de lupus cutdneo y lesiones
tipo eritema multiforme. No estd claro si es una entidad
Unica o si es una forma de LECSA. Existen ciertos hallaz-
gos comunes, dentro de los que destacan lesiones tipo eri-
tema multiforme, presencia de ANA moteado, anti-Ro y

factor reumatoideo.’*

La fotosensibilidad, las alteraciones ungulares y la alope-
cia difusa fueron dentro de las lesiones inespecificas las de
mayor registro en nuestro estudio.” Cabe destacar que
todos los pacientes con manifestaciones inespecificas sin
otras lesiones cutdneas eran pacientes con LES derivados
de Reumatologia.
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CUADRO 2. Nuevos criterios para el diagndstico de LES (GRUPO SLICC 2012)

Criterios clinicos

1- Lupus cutdneo agudo
Eritema malar ltipico
Lupus ampollar
Necrélisis epidérmica téxica como variante de LES
Eritema IUpico maculopapular
Eritema lUpico fotosensible
o lupus cutaneo subagudo (lesiones policiclicas anulares y/o psoriasiformes)
2- Lupus cutaneo cronico
Lupus discoide clasico:
-Localizado (por encima del cuello)
-Generalizado (por encima y debajo del cuello)
Lupus hipertréfico (verrugoso)
Paniculitis ltpica (lupus profundo)
Lupus mucoso
Lupus eritematoso tumidus
Lupus sabaidn
Superposicién lupus discoide/liquen plano
3- Ulceras orales (paladar, lengua) o nasales. En ausencia de otra etiologia
4- Alopecia no cicatrizal (adelgazamiento difuso o fragilidad capilar con cabello visiblemente roto en ausencia de
otras causas)
5- Sinovitis en dos o mas articulaciones (derrame o edema o dolor en 2 o mas articulaciones y rigidez matutina
de > 30 minutos)
6- Serositis
Pleuresia tipica > 1 dia o derrame pleural o frote pleural
Dolor pericardico tipico > 1 dia o derrame pericardico o frote pericardico o pericarditis por ECG en ausencia
de otras causas.
7- Renal
Relacién proteinas/creatinina en orina u orina de 24 horas representando > 500 mg de proteina/24 horas o
cilindros heméaticos
8- Neuroldégico
Convulsiones, psicosis, neuritis multiple, mielitis, neuropatia craneal o periférica o estado confusional agudo
(en ausencia de otras causas)
9- Anemia hemolitica
10- Leucopenia o linfopenia
Leucopenia < 4.000/mm?3 o linfopenia < 1.000/mm3 (en ausencia de otras causas)
11- Trombocitopenia
< 100.000/mm3

Criterios inmunoldgicos

1- ANA por encima del rango de referencia del laboratorio
2- Anti-DNA doble cadena por encima del rango de referencia del laboratorio
3- Anti-Sm
4- Anticuerpos antifosfolipidos
Anticoagulante lupico
VDRL falso positivo
Anticardiolipinas (IgM, 1gG o IgA) titulo medio o alto
Anti-B2 glicoproteina (IgA, IgM o IgG)
5- Complemento bajo: C3, C4 o CH50
6- Coombs directo positivo en ausencia de anemia hemolitica




Conclusiones

Aunque las lesiones cutdneas del lupus son en la mayoria
de los casos indoloras, generan una importante afectacién
en la calidad de vida, dada su localizacién y las cicatrices,
en ocasiones desfigurantes, que dejan a su paso en quienes
las padecen.”

Consideramos de suma importancia el seguimiento por
parte del dermatblogo de todas aquellas personas con
diagndstico de lupus con el fin de contribuir no sélo al
diagndstico y tratamiento integral del paciente, sino tam-
bién de mejorar nuestro conocimiento sobre esta patolo-
gia en nuestra poblacién.

La mayoria de los trabajos publicados sobre estos pacien-
tes se basa en aquellos con criterios de LES. En el caso de
LE cutdneo, la bisqueda bibliografia arroja datos obteni-
dos de series de casos, reportes de casos y revisiones biblio-

graficas.’*

En la Argentina existen pocos estudios epidemioldgicos
exhaustivos de incidencia, prevalencia y caracteristicas de
la afectacién cutdnea de las distintas colagenopatias, entre
ellas el LE.**** Esto se debe quizds al hecho de que los
pacientes son atendidos por multiples especialistas, difi-
cultando un registro adecuado. El manejo de pacientes se
lleva a cabo teniendo como guia los distintos consensos
realizados por grupos de especialistas con amplia experien-
cia y de gran trayectoria.

Esperamos que trabajos pequefios como éste sean inicia-
dores de otros con mayor ntimero de pacientes, generado-
res de interés por parte de los profesionales de la salud y
permitan en un futuro definir caracteristicas propias de
esta enfermedad, en particular en nuestro medio.
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Respuestas correctas:
1.b;2.bye;3.b;4.cye.

Comentario

La leishmaniasis es una zoonosis producida por protozoos del género leish-
mania, que compromete piel, mucosas y drganos internos. Los transmisores
de la leishmania son las hembras de dipteros hematéfagos del género lut-
zomyia en el Viejo y Nuevo Mundo.

Se caracteriza por un espectro de manifestaciones clinicas, histoldgicas e
inmunoldgicas que dependen de la interaccion entre el pardsito, el escena-
rio ecoldgico, el vector y el huésped.

La leishmaniasis mucocutdnea es endémica en la Argentina. La infeccion
comienza como una pdpula eritematosa en el sitio de la picadura, que poste-
riormente se convierte en una Glcera, que mas tarde cura con una cicatriz
deprimida. Luego se produce la diseminacion hematdgena del protozoo, con
tendencia a localizarse en las mucosas. Son aislados los casos descritos en los
que las lesiones cutdneas se observan de manera concomitante con las
mucosas.

Para el diagndstico es fundamental el hallazgo del parasito, para lo que se
realiza estudio directo y cultivo de la lesion, y estudio histopatolégico.

Los antimoniales pentavalentes antimoniato de meglumina y estiboglucona-
to de sodio contindan siendo las drogas de primera eleccién.
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