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RESUMEN

Introduccion: El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad inflamatoria
crénica autoinmunitaria con un amplio espectro clinico y evolutivo.
Objetivos: Describir en nuestra poblacién con diagndstico de lupus
eritematoso cutaneo (LEC): edad, sexo, formas clinicas y manifesta-
ciones cutaneas inespecificas. Identificar la asociacion con el lupus
eritematoso sistémico (LES) o con otras enfermedades del tejido con-
juntivo, y los tratamientos realizados.

Disefio: Estudio retrospectivo descriptivo.

Materiales y métodos: Se analizaron las historias clinicas de pa-
cientes de entre 16 y 68 afos, latinoamericanos, con diagndstico de
LEC, atendidos en nuestro servicio entre 2007 y 2016.

Resultados: De 122 pacientes, 92 cumplieron con los criterios de inclu-
sion. La media de edad fue de 37 afios; 90,2% (n = 83) eran mujeres. El
29,3% (n = 27) de los pacientes presentaron mds de un tipo de LEC: en
total 125 lesiones. La forma cronica fue el 68,8% (n = 86) y, dentro de esta,
el subtipo discoide representd el 60,4% (n = 52). La forma aguda fue el
21,6% (n=27) y la forma subaguda, el 9,6% (n =12).

ABSTRACT

Introduction: Lupus erythematosus (LE) is a chronic inflammatory
autoimmune disease characterized by a wide spectrum of manifestations
and a variable evolution.

Objectives: To describe in our population with diagnosis of cutaneous
lupus erythematosus (CLE): age, sex, clinical forms, nonspecific cutaneous
manifestations. Identify association with systemic lupus erythematosus
(SLE) or other connective tissue diseases and treatments employed.
Design: Retrospective descriptive study.

Materials and methods: We analyzed clinical records of patients
between 16 and 68 years old from Latin America, with diagnosis of CLE
treated in our dermatology department between 2007 and 2016.
Results: Of 122 patients, 92 met the inclusion criteria. The mean age
was 37 years, 90.2% (n = 83), female. Twenty nine percent (n = 27)
had more than one type of CLE, a total of 125 lesions. The chronic form
was 68.8% (n = 86) and within this, the discoid subtype was 60.4%
(n = 52). The acute form was 21.6% (n=27) and the subacute form
was 9.6% (n=12).

De los 92 pacientes, 52,2% (n = 48) presentaron diagndstico de LES.
De estos, 47,9% (n = 23) presentaron LES antes del compromiso cuta-
neo; 35,4% (n = 17) desarrollaron LES dentro del ao del diagndstico
de LECy 16,6% (n = 8) lo hicieron con posterioridad. En 14 pacientes se
observaron otras enfermedades del tejido conjuntivo (no LES).

Las manifestaciones inespecificas mds frecuentes fueron fotosensibili-
dad, alopecia difusa y fenémeno de Raynaud.

El tratamiento con antipalddicos fue el més utilizado.

Conclusiones: Los estudios epidemioldgicos en la Argentina son
escasos. La mayoria de nuestros resultados concuerdan con los de
otras series. En este trabajo analizamos una cantidad importante de
pacientes, lo que nos permite incrementar la casuistica nacional y nos
acerca a la realidad de esta patologia en nuestro medio.

Palabras clave: lupus eritematoso cutdneo, lupus eritematoso sis-
témico.
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Of the 92 patients with CLE, 52.2% (n = 48) had diagnosis of SLE. Of
these, 47.9% (n = 23) presented SLE before cutaneous compromise;
35.4% (n = 17) developed SLE within the first year CLE was diagnosed
and 16.6% (n = 8) after. Another connective tissue disease was
observed in 14 patients (no SLE).

The most frequent nonspecific manifestations were photosensitivity,
diffuse alopecia and Raynaud's phenomenon.

Treatment with antimalarials was the most used.

Conclusions: Epidemiological studies in Argentina are rare. Most of
our results agree with other series of studies. In this paper, we ana-
lyze an important number of patients, which allows us to increase the
national casuistry and get closer to the reality of this pathology in our
environment.

Key words: cutaneous lupus erythematosus, systemic lupus erythe-
matosus.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad cré-
nica autoinmunitaria de etiologfa multifactorial con
base genética'. Se caracteriza por un espectro de for-
mas clinicas con evolucién variable, desde una forma
cutdnea (LEC) localizada, de curso crénico e indolen-
te, hasta una forma grave con compromiso de 6rganos
internos: el lupus eritematoso sistémico (LES)2.

Segtin Gilliam y Sontheimer (1981), las lesiones
cutdneas del LE pueden clasificarse como especificas
o inespecificas. Las lesiones especificas, definidas como
las observadas exclusivamente en los pacientes con LE,
se clasifican de acuerdo con sus caracteristicas clinicas
e histopatoldgicas en tres tipos: lupus eritematoso cu-
tineo agudo (LECA), lupus eritematoso cutdneo su-
bagudo (LECSA) y lupus eritematoso cutdneo cronico
(LECC)®. Las lesiones inespecificas del LE son aquellas
que no presentan un patrén histopatolégico distintivo
de LE y pueden hallarse en otras enfermedades.

La incidencia del LE en nuestra poblacién se desco-
noce. La del LEC en la poblacién europea® y en la nortea-
mericana’ es de 4 cada 100.000 habitantes y la del LES,
de 4,8 cada 100.000 habitantes. Los estudios epidemiolé-
gicos sobre el LEC en la Argentina son escasos®’.

Los objetivos de este trabajo fueron analizar nues-
tra poblacién de pacientes con diagnéstico de LEC;
establecer la distribucién por edad y sexo; describir la
frecuencia de las distintas formas clinicas, la localiza-
cién anatémica y las manifestaciones cutdneas inespe-
cificas del LE; e identificar la asociacién con el LES
o con otras enfermedades del tejido conjuntivo, y los
tratamientos realizados.
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Fecha de trabajo aceptado: 15/3/2018
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MATERIALES Y METODOS

Estudio retrospectivo y descriptivo basado en el
andlisis de las historias clinicas de los pacientes con
diagnéstico de LEC que consultaron al servicio de
dermatologia, sector colagenopatias, del Hospital Ra-
mos Mejia en la Ciudad Auténoma de Buenos Aires.
Se consideré el periodo comprendido entre enero de
2007 y diciembre de 2016.

Se incluyeron los pacientes mayores de 16 afios
oriundos de Latinoamérica con diagnéstico de LEC
clinico e histopatoldgico, exceptuando este tltimo en
los casos de eritema malar. Se tomé la clasificacién se-
gin Gilliam y Sontheimer?, que divide las manifesta-
ciones cutdneas en especificas e inespecificas. Se consi-
deraron todas las formas clinicas de LEC incorporadas
en los criterios Systemic Lupus International Collabora-
ting Clinics (SLICC)®. No se considerd la afectacion de
las mucosas para este trabajo (Tabla 1). Se excluyeron
del estudio los pacientes que presentaron lupus cutd-
neo inducido por firmacos.

Las variables analizadas fueron: sexo, edad, varian-
te clinica (tipo y subtipo), localizacién anatémica,
presencia de mds de un LEC en un mismo paciente,
manifestaciones inespecificas de LE, asociacién con
LES y con otras enfermedades del tejido conjunti-
vo, y tratamientos realizados. Para el diagnéstico de
LES se consideraron los criterios del American College
of Rheumatology revisados 1997° y SLICC 20128, se-
gln su vigencia en el momento del diagnéstico. Para
el andlisis de datos se utilizaron Microsoft Office Excel
2007y Graph Pad Prism 5.
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MANIFESTACIONES MANIFESTACIONES
ESPECIFICAS INESPECIiFICAS

Eritema malar/eritema lipico Fotosensibilidad

fotosensible Alopecia difusa
LECA  Eritema ltpico maculopapular Fendmeno de Raynaud
Lupus ampollar Livedo racemoso
LE de tipo NET Vasculitis
Psoriasiforme Telangiectasias periun-
HEE gueales
Discoide (localizado y gene- ~ Hemorragias en astilla
ralizado) Gangrena
Hipertréfico (verrugoso) Pﬂ.prfa
I Tumn{l{s Eritema nudoso
Sabafidén
Lupus/liquen
Mucoso
Paniculitis

TABLA 1: Manifestaciones especificas e inespecificas del lupus eritematoso.
LECA: lupus eritematoso cutdneo agudo. LECSA: lupus eritematoso cuténeo subagudo. LECC: lupus
eritematoso cutdneo cronico.

RESULTADOS

De las 122 historias clinicas con diagndstico presuntivo
de LEC, cumplieron los criterios de inclusién 92 pacientes.
Las causas de exclusién fueron: la pérdida de seguimien-
to antes de alcanzar el diagnéstico histolégico de LEC o
diagnéstico histolégico compatible con otra dermatosis no
LEG, los casos con diagndstico de LES que no presentaron
LECy un caso de LECSA por terbinafina.

Con respecto al sexo, 83 de los pacientes (90,2%)
eran mujeres. La media de edad de la serie fue de 37
afos (desviacion estdndar [DE] = 14), algo superior
en las mujeres respecto de los hombres (38 afnos y 36
afios, respectivamente; p = NS) (Gréfico 1A).

Se incluyeron 125 lesiones de LEC, ya que 27 pacien-
tes (29,3%) presentaron més de un tipo. La distribucién
de las lesiones por tipo de LEC fue la siguiente: 86 lesio-
nes (68,8%) para LECC, 27 (21,6%) para LECA y 12
(9,6%) para LECSA (Grifico 1B). Dentro de los LECC,
la media de edad fue de 38 anos (DE = 14). La forma mas
frecuente fue el LEDC, con 52 lesiones (60,4%) (Foto 1),
seguido del rumidus, con 18 lesiones (20,9%). Los casos
de paniculitis (7 = 7) y sabafidén (7 = 5) fueron esporddi-
cos. Las formas crénicas mds infrecuentes fueron el lupus
liquen (7 = 3) y el verrugoso (n = 1) (Gréfico 2A y Foto
2). La localizacién mds frecuente fue la extremidad cefali-
ca (n = 48; 55,8%) (Grifico 2B).

En los 27 casos con diagnéstico de LECA, la media
de edad fue de 29 afos (DE = 11), menor que en el
LECSA y el LECC (p = NYS). El eritema malar fue la for-
ma méds frecuente con 23 lesiones (85,2%), mientras que
la forma LE ampollar y el eritema ldpico maculopapular
fueron infrecuentes (7 = 3 y n = 1, respectivamente).
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GRAFICO 1: Distribucion por edad, sexo y subtipo de LEC. A) Poblacién total
en estudio; B) Total de casos de LEC por tipo.

FOTO 1: Lupus eritematoso cutdneo crénico: lesion tipica de lupus discoide.
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GRAFICO 2: Distribucién por subtipo de LECC. A) Frecuencia; B) Localizacion.

Respecto de los casos de LECSA, la media de edad
para este tipo de LEC fue similar a la del LECC (42
afios, DE = 4). La forma psoriasiforme fue mds frecuen-
te (7 = 8) que la anular (z = 4) (Foto 3). La topografia
mds frecuente fue la cara y el escote (7 = 10 u 83,3%).
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FOTO 2: Lupus eritematoso cutdneo crénico: formas clinicas menos frecuentes.
A) Lupus tumidus; B) Lupus sabaiién; C) Lupus verrugoso; D) Lupus liquen.

FOTO 3: Lupus eritematoso cutédneo subagudo. A) Forma psoriasiforme;
B) Forma anular.

Presentaron mds de un tipo de LEC 27 pacientes
(29,3%). La asociacién principal fue LECC y LECA
(n =13 0 48,1%) o dos formas diferentes de LECC
(n = 8 029,6%). Respecto del LECSA, este se asocid
més al LECA (n = 4 o 14,8%) que al LECC (z = 2
0 7,4%). Incluso algunos pacientes tenfan hasta tres
subtipos, en los que el LECC siempre estaba presente.

De los 92 pacientes, 61 (66,3%) presentaban ma-
nifestaciones cutdneas inespecificas de LE; de ellos,
38 (62,2%) correspondieron a pacientes con LES.
Las mds frecuentes fueron fotosensibilidad (7 = 27 o
44,3%), alopecia difusa (7 = 11 0 18,2%) y fenémeno
de Raynaud (2 = 9 o 15,9%), seguidas de vasculitis
(n=7011,4%), livedo (7 = 6 0 9,1%) y eritema nu-
doso (7 =1), en menor proporcién (Grifico 3).

En nuestra poblacién, 48 pacientes (52,2%) presenta-
ron diagnéstico de LES. De estos, 23 pacientes (47,9%)
presentaron LES antes del compromiso cutdneo, 17
(35,4%) lo desarrollaron dentro del afio del diagnéstico
de LECy 8 (16,6%) lo hicieron con posterioridad.

De los 125 casos de LEC, la asociacién mds frecuen-
te con LES fue el LECA (7 = 23 0 85,2%), seguido del
LECSA (72 =6 0 50%) y, menos a menudo, la asociacién
de LECC con LES (2 = 32 0 37,2%) (Gréfico 4).

Estudiamos la asociacién con otras enfermeda-
des reumatoldgicas no LES. De los 92 pacientes, 14
(15,2%) presentaron otra enfermedad autoinmune del
tejido conjuntivo. Dentro de estas, las mds frecuentes
fueron el sindrome antifosfolipidico (SAF) y la artritis
reumatoide (AR), seguidos del sindrome de Sjogren
(SS), la esclerosis sistémica cutdnea limitada (ESCL)
y la dermatomiositis (DM). De estos 14 pacientes, 12
(85,7%) ademds presentaban LES. Los 2 restantes con
AR correspondieron a LE tnicamente cutdneo (Tabla 2).
En cuanto a los tratamientos realizados contra el LEC,
52 pacientes (56,5%) recibieron tratamiento combina-
do (tépico y sistémico), 32 (34,8%) fueron tratados por
via sistémica y 8 (8,7%), por via tépica exclusivamente.
La mayorfa de los pacientes (7 = 78 u 84,3%) recibieron
antipalddicos, en el 28,1% (7 = 22) de los casos aso-
ciados a corticosteroides orales. El 7,9% (7 = 7) de los
pacientes recibieron solo corticosteroides orales. Otros
farmacos utilizados en escaso ndmero fueron talidomida
(7 =4 0 4,5%), metotrexato (7 = 2 0 2,2%) y mofetil
micofenolato (7 = 1 0 1,1%). Como tratamiento por
via tdpica, se utilizaron inhibidores de la calcineurina
y corticosteroides, la mayoria de las veces, combinados

(Grifico 5).

Fotosensibilidad 44,3%

Alopecia difusa 18,2%

GRAFICO 3: Manifestaciones inespecificas en los pacientes con LEC.
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GRAFICO 4: Distribucién por subtipo de LECy su asociacién al LES.

LECA: lupus eritematoso cutdneo agudo. LECSA: lupus eritematoso cutdneo subagudo. LECC: lupus
eritematoso cutaneo cronico.
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EREIEIEIFFHEE
SAF | AR
Con LES 4 2 1 1 1 2 1
Sin LES = 2 = = = = =
TABLA 2: Asociacién de enfermedades del tejido conjuntivo en pacientes

con LEC. LEC: lupus eritematoso cuténeo. SAF: sindrome antifosfolipidico. AR: rtritis reuma-
toide. SS: sindrome de Sjogren. ES: esclerosis sistémica. DM: dermatomiositis.

micofenolato 1,1%
metotrexato 2,2%
talidomida 4,5%
corticosteroides 7,9%

corticosteroides y

antipalddicos 28,1% antipaliidicos 56,2%

|
GRAFICO 5: Tratamientos en los pacientes con LEC.

COMENTARIOS

EI LE es una enfermedad autoinmune de evolucién
crénica y de etiologia desconocida y multifactorial. Se
caracteriza por una diversidad de manifestaciones cli-
nicas con evolucién variable: desde una forma cutdnea
exclusiva (LEC) hasta una forma multiorgdnica (LES).
En esta tltima, las manifestaciones cutdneas son las se-
gundas en frecuencia luego de las articulares®.

La mayoria de las publicaciones sobre enfermos
con LE se basan en pacientes con LES, mientras que
los trabajos sobre el LEC son pocos.

La clasificacién inicial de las manifestaciones cuta-
neas del LE fue descrita por Gilliam y Sontheimer segiin
criterios clinicos e histopatolégicos. Desde esta primera
clasificacién, que tiene mds de tres décadas, se procurd
en gran medida mejorarla, pero no se lograron unificar
los criterios dentro de la comunidad dermatolégica. En
2005 agregaron a la clasificacion de Diisseldorf las varie-
dades ampollar y el lupus tumidus (también denomina-
do lupus cutdneo intermitente)'®.

A partir de 2012, se incorporaron los criterios
SLICC para el diagndstico de LES. Dentro de estos,
las manifestaciones cutdneas constituyen 4 de los 17
criterios y consideran todos los tipos de LEC descritos
en la actualidad (excepto el comedoniano)''.

En el sector de colagenopatias del hospital se selec-
cionaron 92 pacientes con diagndstico definitivo de LEC
derivados, en su mayorfa, por otros consultorios dentro
de nuestro servicio y por el servicio de reumatologfa.

La relacién mujer-hombre para los LEC fue de 9:1.
Este resultado es superior a lo hallado en los articulos
publicados, debido tal vez a la asociacién con el LES en
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un gran porcentaje de nuestra muestra. Destacamos que

la forma mads frecuente en ambos sexos fue el LEDC.
La edad promedio en el momento del diagnéstico

de LEC fue de 37 anos. Este resultado es similar a lo

16,7

publicado en la literatura médica nacional®’ e inter-

nacional'>"?

, a excepcidn del trabajo de Gronhagen ez
dl., en el que la edad promedio fue mayor (54 anos),
probablemente debido a diferencias étnicas y de expo-
sicién ambiental®.

La media de edad del diagnéstico para LECC
fue de 38 afios (DE = 14) y para LECSA de 42 anos
(DE = 4), similares a los resultados publicados®”"%. La
edad para LECA fue de 29 afios (DE = 11), un poco
menor que en los trabajos nacionales®’, pero compara-
ble con el estudio espanol de Avilés ez 4L."3.

La forma de presentacién mds frecuente fue el LECC
(68,8%) vy, dentro de estos, el LEDC localizado (43%);
le siguié en frecuencia el LECA (21,6%), lo que coincide
con las publicaciones que utilizaron el mismo sistema de
clasificacién’. La frecuencia de presentaciéon del LECSA
(9,6%) fue la mitad de lo que se publicé en la literatura
médica”’. Sin embargo, la escasa casuistica no permite
sacar conclusiones. Ademds, obtuvimos un importante
porcentaje de pacientes con lupus tumidus (20,9%), to-
das ellas mujeres. En la bibliografia consultada encontra-
mos que el lupus tumidus es més frecuente en los varones
y se considera una variante rara e infrecuente de LEC'.
Rodriguez-Caruncho ez 4l la consideran una entidad
subdiagnosticada, tal vez porque no formaba parte de la
clasificacién de Gilliam y los casos de lupus zumidus eran
diagnosticados como hiperplasia linfoide cutdnea, infil-
tracion linfocitica de Jessner o erupcion polimorfa solar'.
En los dltimos afios, se describieron las manifestaciones
clinicas e histopatoldgicas caracteristicas que lo definen,
por lo que se ha incrementado la casuistica'®'¢.

De los pacientes con LECSA, la forma psoriasifor-
me fue mds frecuente que la anular, lo que difiere de la
mayorfa de las publicaciones, a excepcién del trabajo
de Durosaro ez 4l.".

La localizacién principal en todos los tipos de LEC
fue la excremidad cefdlica. En los casos del LECA se
corresponde con el eritema malar; en el LECSA, con
zonas fotoexpuestas, y en el LECC, principalmente
por el subtipo LEDC, con compromiso del rostro, los
pabellones auriculares y el cuero cabelludo'®.

Destacamos en uno de cada tres pacientes la com-
binacién de mds de un tipo de LEC y la asociacién
mids frecuente fue LECA con LECC. Estos resultados
coinciden con los informados por Biazar ez 4l."2.

La mayorfa de las manifestaciones inespecificas de
LE en nuestra serie correspondieron a pacientes con

LES, lo que concuerda con lo hallado por Werth".
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La asociacién de LEC con LES y el riesgo elevado
de desarrollar LES en el primer afio de seguimiento
del LEC fue de hasta un 28% segtin lo publicado' y se
corrobora en nuestra serie.

En nuestro trabajo, 14 pacientes presentaron otra
colagenopatia asociada (SAE, AR, SS, ESCL y DM),
en la mayorifa de ellos (z = 12), LES. Esto podria su-
gerir que la presencia de otra enfermedad del tejido
conjuntivo se asocia con mayor probabilidad de pa-
decer LES.

Entre las terapéuticas empleadas, ademds de la foto-
proteccidn estricta, la mayorfa de los pacientes utiliza-
ron tratamiento combinado: tépico (corticosteroides
o inhibidores de la calcineurina) y sistémico; en este
ultimo, la hidroxicloroquina fue el firmaco de elec-
cidén, en dosis de 6,5 mg/kg/dia. Si bien las guias para
el tratamiento del LEC se basan en recomendaciones

de expertos, concluyen que la hidroxicloroquina es el

fdrmaco de primera linea'**2,
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