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RESUMEN

Introduccion: El lupus eritematoso es una enfermedad autoinmuni-
taria e inflamatoria de evolucion crénica y de afectacion multiorgani-
ca que puede desencadenarse por mdltiples factores en individuos
genéticamente predispuestos.

Objetivos: Analizar, en las diferentes formas clinicas del lupus cutd-
neo crénico (LCCr), la distribucion por sexo, edad, tiempo de evolucion
en el momento del diagndstico, localizacién de las lesiones, presencia
de anticuerpos y compromiso sistémico, y comparar los resultados con
los de la bibliograffa.

Disefio: Estudio retrospectivo de tipo descriptivo.

Métodos: Se revisaron historias clinicas de pacientes con diagndstico
clinico e histopatoldgico de LCCr que consultaron al Servicio de Der-
matologia entre el 2 de enero de 2007 y el 31 de julio de 2017.
Resultados: Se evaluaron 48 pacientes (43 mujeres y 5 varones), con

ABSTRACT

Introduction: Lupus eritematosus (LE) is a multifactorial inflammatory
autoimmune chronic disease that may involve many differents organs and
can be triggered by multiple factors in genetically predisposed individuals.
Objectives: Analyse in the different clinical forms of Chronic Cutaneous
Lupus (CCL) distribution by sex, age, time of evolution since the
diagnosis, location of the lesions, presence of antibodies and systemic
involvement, and compare the results with the literature.

Design: Retrospective and descriptive study.

Methods: We reviewed clinical histories of patients with both clinical
and histophatological diagnosis of (CL who consulted the Dermatology
Service between January 2, 2007 and July 31, 2017.

Results: We evaluated 48 patients, 43 women and 5 men, female

! Médica de Planta

2 Jefa de Residentes

3 Jefa del Servicio de Patologia

4 Jefa del Servicio
Servicio de Dermatologia, Hospital Nacional Prof. Alejandro
Posadas, El Palomar, Provincia de Buenos Aires, Argentina

136

franco predominio femenino (8,6:1). La forma clinica més observada
fue el lupus eritematoso discoide (LED), 87,5%, en su mayoria variedad
localizada, y solo 2 casos con LED generalizado. En orden de frecuencia,
3 pacientes con diagndstico de paniculitis lipica (6,25%). Las variedades
timido, pernio y lupus liquen representaron solo a un paciente en cada
una de ellas. La edad de presentacién varié entre 11y 78 afios, con una
media de 37,81 afios. Doce pacientes presentaron anticuerpos antinu-
cleares (ANA) positivos y 10, compromiso Sistémico.

Conclusiones: Nuestros hallazgos son similares a los de la literatura
médica publicada, a excepcion de la relacion mujer:hombre de 8,6:1,
que fue més de cuatro veces superior.
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predominance was 8,6:1. Discoid Lupus (DL) was the most frequent clinical
form 87,5%, the mayority was the localized variety and only 2 cases with
generalized DL. Secondly, 3 patients were diagnosed with lupus panniculitis
(6,25%). The types tumid, chilblain and lupus lichen corresponded only to
1 patient for each clinical form. The age of presentation varied between
11 and 81 years, with an average of 37,81. 12 patients were positive for
antinuclear antibodies (ANA) and 10 had systemic involvement.
Condlusions: Our findings were similar to those previously published, except
the female predominance 8,6:1, four times higher in our patients.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso es una enfermedad autoinmu-
nitaria e inflamatoria de evolucién crénica y afectacién
multiorgdnica que puede desencadenarse por multiples
factores en individuos genéticamente predispuestos.

El lupus eritematoso cutdneo (LEC) comprende un va-
riado espectro de manifestaciones y su clasificacion se basa
en la distincién de la signosintomatologfa a nivel cutdneo
especifica y no especifica (Tabla 1) Las manifestaciones
especificas, a su vez, se pueden clasificar segtn el tiempo de
evolucion, los hallazgos seroldgicos y anatomopatoldgicos
presentes en el lupus eritematoso cutdneo agudo (LECA),
el lupus eritematoso cutdneo subagudo (LECSA) y el lupus
eritematoso cutdneo crénico (LCCr). El LCCr incluye el
lupus discoide (localizado y generalizado), hipertréfico o
verrugoso, timido, pernio o sabafidén, mucoso, paniculitis
lapica o lupus profundo, lupus liquen y comedoniano®.

Manifestaciones
inespecificas

Manifestaciones

especificas

LECA 1) Alopecia no cicatrizal

2) Alteraciones ungulares

3) Telangiectasias periungulares
4) Hemorragia en astilla

5) Livedo reticular

)
1. Localizado: eritema en alas de ;
)
)
6) Fendémeno de Raynaud
)
)
)
0
1

mariposa

2. Generalizado:
2.1. Dermatitis ltpica fotosensible
2.2. Lupus ampollar

51 Sl T 7) Telangiectasias periungulares

8) Gangrena
LECSA 9) Pirpura
1. Anular 10) Vasculitis

2. Papuloescamoso 11) Vasculopatia

3. Formas raras: exantematosa, pso-  12) Nodulos reumatoides
riasiforme, eritrodermia, exfoliativa,  13) Calcinosis cutis
eritematofolicular, anular, acral

LCCr

1. LE discoide (LED)

1.1. LED localizado

1.2. LED generalizado
2. Hipertréfico o verrugoso
3. Lupus timido
4. Lupus pernio o sabafién
5. Mucoso
6. Lupus profundo o paniculitis
ldpica
7. Lupus liquen
8. LCCr comedoniano

TABLA 1: Clasificacion de Gilliam y Sontheimer. Manifestaciones especificas
e inespecificas del lupus eritematoso cutdneo’.

Se estudiaron pacientes con diagnéstico de LCCr
atendidos en el Servicio de Dermatologfa del Hospital
Posadas en el periodo comprendido entre el 2 de enero

de 2007 y el 31 de julio de 2017 con el objetivo de
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analizar, en las diferentes formas clinicas, la distribucién
por sexo, edad, tiempo de evolucién en el momento del
diagnéstico, localizacién de las lesiones, presencia de an-
ticuerpos y compromiso sistémico, y comparar los resul-
tados con los de la literatura especializada.

MATERIALES Y METODOS

Se efectud un estudio retrospectivo de tipo descriptivo
en el que se tomé como criterio de inclusién a pacientes
con diagnéstico clinico e histopatolégico de LCCr.

Las variables evaluadas fueron sexo, edad, tiempo
de evolucién en el momento del diagndstico, forma
clinica, localizacién de las lesiones, determinaciones de
laboratorio especificas para autoinmunidad y coexis-
tencia con el lupus eritematoso sistémico (LES).

Procesamiento y analisis estadistico

Los datos fueron transcriptos a una base de datos
de tipo Excel.

Las variables cualitativas se expresaron con frecuen-
cias absolutas y porcentajes. La comparacién de varia-
bles categéricas se realizé con la prueba del chi cuadrado
o prueba de Fisher, segin correspondia, tomando como
significativa una p < 0,05. Las variables cuantitativas se
resumieron a través de medidas de tendencia central y
de dispersion, media y desviacién estdndar e intervalos
de conflanza del 95% (IC 95%), o mediana y rango,
aplicando la prueba de normalidad de Shapiro-Wilk
para determinarlo, asi como la prueba # de Student.

RESULTADOS
Se estudiaron 48 pacientes con diagndstico de LCCr,
43 eran mujeres y 5, varones. La edad de presentacién varié
entre 11 y 78 afios, con una media de 37,52. El 10,42%
eran mayores de 50 afos. La totalidad de los pacientes con
LED presentaron una media de edad de 37,81 y las otras
formas clinicas, en total, una media de 35,50 afios. La
comparacion de las medias de edad de los grupos aplican-
do la prueba 7 de Student no fue significativa (p-v = 0,727).
El tiempo de evolucién desde el inicio de las lesio-
nes hasta el momento del diagnéstico definitivo varié
entre 2 meses y 30 afios, con una media de 50 meses.
Cuarenta y dos pacientes (87,5%) presentaron le-
siones compatibles con LED (Foto 1) y 3 pacientes
(6,25%), lupus profundo. Las variedades timido, lu-
pus pernio y lupus liquen representaron solo un pa-
ciente en cada una de ellas. No se hallaron casos de lu-
pus mucoso, hipertréfico ni comedoniano (Gréfico 1).
De los 42 pacientes con diagnéstico de LED, 38
fueron mujeres y 4, varones, de los cuales 34 casos fue-
ron formas localizadas y 8, generalizadas.
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FOTO 1: Lupus eritematoso discoide en punta nasal.

FORMAS CLINICAS

[l Porcentaje

LED LED
Localizado Generalizado lipica timido  pernio liquen

|
GRAFICO 1: Formas clinicas.

Paniculitis  Lupus Lupus Lupus

El cuero cabelludo estuvo comprometido en 15 pa-
cientes (Tabla 2), 2 de ellos correspondieron a formas
generalizadas y 13, a formas localizadas. Del total de
15 pacientes, 5 presentaban alopecia cicatrizal como
tnica manifestacién del LCCr. En la consulta inicial se
observé alopecia cicatrizal en 13 pacientes (86,66%)
(Foto 2) y los 2 casos restantes presentaron formas ini-
ciales con eritema y escama.

El compromiso del bermellén labial estuvo presente
en 2 de los pacientes con formas generalizadas.

Observamos lupus profundo en 3 pacientes (1 varén y
2 mujeres), con edades comprendidas entre 40 y 46 anos.
Las localizaciones mds frecuentes fueron el tronco y las ex-
tremidades, y solo hubo un caso con afectacién facial que
evoluciond con lipoatrofia.

En una paciente de 30 afios se observé lupus timido
con clinica tipica e histologia compatible.

Una paciente de 35 afos presentd caracteristicas de
lupus pernio en los dedos de los pies, con histologfa tipica.

La variante lupus liquen se encontrd en una paciente
de 33 afios con severo compromiso de la mucosa bucal.
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Con respecto a la presencia de anticuerpos antinu-
cleares (ANA), fue positiva en 12 de los 48 pacientes
(25%) (Tabla 3). Diez pacientes (20,8%) evoluciona-
ron al LES.

Estadio Atrofia Unica

inicial cicatrizal localizacion
Localizado 2 1 5
Generalizado 0 2 0

TABLA 2: Compromiso de cuero cabelludo en el lupus eritematoso discoide.

FOTO 2: Lupus eritematoso discoide en el cuero cabelludo. Estadio inicial.

Forma clinica
LED localizado 7 5
LED generalizado 2 2
Lupus profundo 1 1
Lupus timido 1 1
Lupus liquen 1 1
Total 12 10

TABLA 3: Formas clinicas y asociacién con compromiso sistémico y ANA +.

COMENTARIOS

El lupus eritematoso es una enfermedad autoin-
munitaria inflamatoria multisistémica de etiologia
desconocida, que incluye formas puramente cutdneas
y formas severas con compromiso multiorgdnico. El
desarrollo de la enfermedad estarfa determinado por
factores genéticos, hormonales y ambientales™.

Las lesiones especificas del LEC se definen por la
presencia, en la histopatologfa, de un patrén de der-
matitis de la interfaz’. Se clasifican de acuerdo con sus
caracteristicas clinicas, tiempo de evolucién y hallazgos

serolégicos en LECA, LECSA y LCCr.
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EI LCCr es una forma clinica de lupus cutdneo de evo-
lucién crénica, con brotes en diferentes momentos del de-
sarrollo de la enfermedad. Afecta a hombres y mujeres con
franco predominio femenino de 2:1 y a todas las etnias®.
De los 48 pacientes estudiados, evidenciamos un amplio
predominio femenino en una proporcién mujer:hombre
de 8,6:1; mds de cuatro veces supetior a lo referido en la
literatura especializada.

El LCCr puede iniciarse a cualquier edad; es mds fre-
cuente en la tercera o la cuarta década’, hecho coincidente
con nuestra casuistica, y a pesar de haber informado eda-
des de entre 11 y 78 afios, no se modificé la media.

EILED fue la forma clinica mds observada en nuestros
pacientes. El 87,5% de los casos correspondieron a la for-
ma localizada, con afectacién de sitios fotoexpuestos en la
extremidad cefdlica. Cuando excede estas localizaciones, se
denomina LED generalizado, y representé el 16,67% en
nuestra revision. El compromiso de la semimucosa labial
es de 5-15%, segun la literatura consultada’. En nuestra
serie incluimos a 2 pacientes con compromiso de la mu-
cosa en la forma de LED generalizado.

Destacamos que 5 pacientes presentaron compromiso
del cuero cabelludo como tnica manifestacién de la en-
fermedad.

La literatura médica refiere que en los pacientes con
LED, la positividad de los ANA es de 20-30%?. En nues-
tra casuistica, 9 pacientes (14,5%) presentaban ANA+, de
los cuales 7 correspondian a formas de LED localizada y
solo 5 de ellos desarrollaron LES; los 2 restantes eran for-
mas generalizadas y ambos casos evolucionaron al LES.

La segunda forma clinica en frecuencia (6,25%) fue
el lupus profundo, representada por 3 pacientes, con una
relacién mujer:hombre de 2:1, coincidiendo con la publi-
cada en la literatura (Foto 3). La presencia de ANA puede
ser positiva hasta en un 50% de los casos y un 3% puede
formar parte de un LES. Hallamos un caso con ANA+
que evoluciond al LES*°.

El lupus timido, también llamado forma urticariana
del LE, es una rara variante del LCCr!"' que plantea siem-
pre diagndsticos diferenciales, como infiltracién linfocitica
de Jessner, linfomas o seudolinfomas, entre otros'?. Afecta
por igual a hombres y mujeres. Se caracteriza por placas
Unicas o multiples, eritematoedematosas, urticariformes,
bien delimitadas e induradas, que carecen de escamas. Se
localiza en las zonas fotoexpuestas, con mayor fotosensi-
bilidad que otras formas de LCCr y se resuelve sin dejar
atrofia cicatrizal. Desde el punto de vista histolégico, no
presenta los cambios epidérmicos del LED ni degenera-
cién hidrépica. Se destacan la mucinosis a nivel dérmico
y el denso infiltrado linfocitario perivascular y periane-
xial. Puede presentar ANA+ en 10-30% de los casos®".
Nuestra paciente representa un caso tipico de esta variedad

(Foto 4). El paciente descripto con lupus pernio presenta-
ba ANA+ y compromiso renal (Foto 5). Las lesiones del
lupus pernio pueden coexistir con lesiones de LED y aso-
ciarse a LES, como en nuestro paciente, hasta en el 18%
de los casos, segtin la literatura médica'“.

El lupus liquen es una entidad poco frecuente y re-
presenta una superposicién entre el LE y el liquen plano.
Histol6gicamente, pueden coexistir alteraciones de ambos
procesos en una misma lesion o hallarse por separado®.
Destacamos que nuestra paciente presentaba, desde el ini-

cio, un compromiso cutineo extenso asociado a una seve-
ra afectacién de la mucosa bucal (Foto 6).

FOTO 3: Paniculitis lpica. Areas deprimidas por lipoatrofia en el dorso y el
miembro superior.

FOTO 4: Placa eritematosa infiltrada en la region frontal. Lupus timido.
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FOTO 5: Placa eritematoedematosa de bordes difusos, dolorosa, a nivel del
cuarto y quinto dedo del pie izquierdo en un paciente con lupus pernio.

Del total de pacientes con LCCr, 10 cumplian con
los criterios para LES, representando un 20,8%. De
acuerdo con nuestra base de datos y la revisidon rea-
lizada, no podemos afirmar que en los pacientes con
LES que presentan LED este se haya iniciado con esta
forma clinica o se presenté en el transcurso del desa-
rrollo del LES.

Se describe que un 10% de los pacientes con LED
desarrollan LES y que un 28% de los pacientes con LES
presentan LED en algiin momento de la evolucién®.

Se estudiaron 48 pacientes con diagndstico de
LCCr. La forma clinica mds frecuente fue LED, en
coincidencia con la literatura. La relacién mujer:varén
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