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TRABAJOS ORIGINALES

Lupus eritematoso cutaneo cronico

de localizacion palpebral

Chronic cutaneous lupus erythematosus with palpebral involvement

Luciana Pane!, Candela Preti?, Gabriela Bendjuia®, Roberto Schroh* y Rubén Spiner?

RESUMEN

El lupus eritematoso cuténeo incluye un gran espectro de mani-
festaciones dermatoldgicas. De todas sus formas clinicas, la mas
frecuente es el lupus eritematoso cutdneo crénico (LECC). El lupus
discoide (LED) es su variante mas prevalente.

El compromiso palpebral como tinica manifestacién de la enferme-
dad es muy infrecuente y suele conllevar retrasos en el diagndstico
y el tratamiento debido a la gran cantidad de diagndsticos diferen-
ciales que plantea esta situacion clinica.

ABSTRACT

Cutaneous lupus erythematosus includes a wide spectrum of
dermatological manifestations. Of all its clinical forms, the most frequent
is chronic cutaneous lupus, and discoid lupus is the most prevalent variant.
Eyelid involvement as the only manifestation of this disease is extremely
rare, and often involves delays in diagnosis and treatment due to the large
number of differential diagnoses presented by this clinical situation.

We report a series of two cases with palpebral involvement as the only
initial clinical manifestation of lupus erythematosus, and we made a
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Comunicamos una serie de casos de LECC con compromiso palpebral como
(inica manifestacion clinica inicial y realizamos una revision bibliogréfica.
Enfatizamos la importancia del diagnéstico precoz y el tratamiento
oportuno para evitar secuelas estéticas y funcionales.
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literature review of chronic cutaneous lupus with ocular involvement.
We emphasize the importance of early diagnosis and treatment to
avoid aesthetic and functional sequelae.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad autoin-
mune con un espectro clinico amplio y heterogéneo'.

Las variedades cutdneas constituyen una de las
formas mds frecuentes de presentacién. El lupus eri-
tematoso cutaneo crénico (LECC) es su forma mds
prevalente’.

Acorde con la clasificacién propuesta por Gilliam
y Sontheimer, los subtipos de LECC incluyen el lupus
discoide (LED), hipertréfico, profundo, timido (LET),
sabafdn y lupus liquen. De todos ellos, el LED es la varie-
dad mds frecuente, segtin la literatura médica mundial y
los estudios epidemioldgicos realizados en la Argentina®”.

Si bien gran parte de las manifestaciones cutdneas del
LE son bien reconocidas por los dermatdlogos, el com-
promiso palpebral como tnica manifestacién clinica de la
enfermedad es inusual y su baja sospecha suele dar lugar a
retrasos en el diagndstico y en el tratamiento®.

En este trabajo describimos los casos de dos muje-
res con dermatosis en los parpados de larga evolucion,
con diagnéstico de LECC, con dos variedades clinicas:
discoide y timido.

SERIE DE CASOS
Caso clinico 1

Una mujer de 47 afos, tabaquista, sin otros an-
tecedentes de relevancia, consulté por una dermatosis
periocular de un afio de evolucidn, con exacerbaciones
y mejorias transitorias. Habia recibido multiples trata-
mientos (antibidticos tépicos, gotas oftdlmicas, corti-
costeroides sistémicos), sin respuesta clinica.

En el examen fisico presentaba una placa eritema-
to-edematosa bipalpebral derecha, asintomdtica, con
escamas blanquecinas, asociadas a leve edema y eritema,
mds leves en el pdrpado superior izquierdo (Foto 1).
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FOTO 1: Caso 1: Placa eritemato-edematosa bipalpebral derecha con esca-
mas blanquecinas. Edema y eritema del parpado superior izquierdo (LED).

Se tomé una biopsia de piel del parpado superior
derecho con punch de 3 mm y se solicitaron exdmenes
complementarios como laboratorio completo y tomo-
grafia computarizada (TC) del macizo facial sin con-
traste. La analitica sanguinea evidencié una anemia no
hemolitica, anticuerpos antinucleares positivos ANA
1/640, patrén moteado e hipocomplementemia (C3
129 mg/dl, C4 27 mg/dl, CH50 47 mg/dl). La TC
mostré un engrosamiento mucoso de los cornetes y
aumento del espesor de la grasa del sector presepral de
la region superoexterna de la rbita derecha (Tabla 1).

La paciente fue evaluada por el Servicio de Oftalmolo-
gfa, que no encontré evidencias de compromiso intraocular.

La anatomia patoldgica informé alteraciones en la
epidermis con hipotrofia regular, leve hiperqueratosis,
dilatacién y taponamiento infundibular y alteraciones
vacuolares basales, engrosamiento irregular de las mem-
branas basales dermoepidérmicas y perianexiales, PAS po-
sitivas y discreta atrofia de los foliculos pilosebdceos. En la
dermis se observaron infiltrados linfocitarios perianexiales
y perivasculares, superficiales y profundos, mucinosis in-
tersticial, incontinencia de pigmento y dilatacién telan-
giectdsica de los vasos superficiales (Fotos 2 y 3).
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Edad 47 afios 67 afos
Tiempo desde el inicio P  afios
hasta el diagndstico
Placas eritemato- Edemay eritema
Manifestaciones edematosas bipalpe-  bipalpebral bilateral
clinicas brales bilaterales con  asintomatico, hiper-
fina descamacion pigmentacién
ANA 1/160 ANA 1/160
Hallazgos de labora- . .
. Hipocomplemen- Leucopenia
torio .
temia
EvaIuac|o,n . Normal Normal
oftalmoldgica
Histopatologia LECC LT
Fotoproteccion Fotoproteccmn
. Tacrolimus 0,1%,
Tacrolimus 0,1%, . .
. . hidrocortisona 1%,
hidrocortisona 1%, .. . .
Tratamiento hidroxicloroquina LG
q 400 mg/d. Mepred-
400 mg/d .
) nisona 20 mg/d
Meprednisona 20 S .
Triamcinolona intra-
mg/d .
lesional
Buena respuesta Respuesta errética
. inicial. Dependencia  Desarrolld LES 3 afios
Seguimiento

TABLA 1: Casos clinicos.

del corticosteroide
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FOTO 2: Caso 1: Hipotrofia epidérmica y foliculosebdcea, vacuolizacion basal,
vasos telangiectdsicos e infiltrados linfocitarios perianexiales y perivasculares
(LED. HyE, 150X).

FOTO 3: Caso 1: Hipotrofia epidérmica, vacuolizacion basal y engrosamiento
irregular y discontinuo de la membrana basal. Infiltrados linfocitarios, incon-
tinencia de pigmento y dilatacion venular (LED. PAS, 400X).

Ante estos resultados, y sin cumplir criterios para
lupus eritematoso sistémico (LES), se inici6 tracamien-
to con hidroxicloroquina 400 mg/dfa, asociada a me-
prednisona 20 mg/dia y tratamiento tdpico con hidro-
cortisona al 1% una vez por dia mds tacrolimus 0,1%
una vez por dia, con mejoria clinica a las 4 semanas.
La paciente no asistié a los controles y regres6 al afo
en tratamiento exclusivamente con meprednisona 20
mg/dfa, con empeoramiento del cuadro. Se reinstaurd
el tratamiento previo, pero la paciente no regresé a la
consulta.
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Caso clinico 2

Una mujer de 67 afios, con antecedentes persona-
les de hipotiroidismo en tratamiento con levotiroxi-
na, se present6 a la consulta con edema bipalpebral
bilateral, de predominio izquierdo, asociado a leve
eritema ¢ hiperpigmentacién del pdrpado superior
izquierdo, de aproximadamente 2 afios de evolucién
(Foto 4).

Se realizé la biopsia de la region afectada y se soli-
cit6 laboratorio completo, que evidencié ANA 1/160
patrén moteado y leucopenia con férmula conserva-
da (véase Tabla 1).

En el estudio histopatoldégico se observaron ha-
llazgos correspondientes a LET con epidermis hipo-
tréfica, leve hiperqueratosis laminar y aplanamiento
de las crestas interpapilares. En la dermis se advirtie-
ron infiltrados linfocitarios superficiales perianexiales
y perivasculares y notable mucinosis intersticial. No
se pudo demostrar membranopatia PAS positiva sig-
nificativa (Fotos 5 y 6).

Se inicié tratamiento con hidroxicloroquina 400
mg/dia, asociada a meprednisona 20 mg/dia y trata-
miento tépico con hidrocortisona 1% una vez por
dia y tacrolimus 0,1% una vez por dia, luego con in-
filtraciones con triamcinolona semanales, con mejo-
ria parcial.

Tres afos después del diagnéstico, la analitica de
control revelé hipocomplementemia y la paciente
desarrollé un cuadro de vasculitis leucocitocldsica de
pequenos vasos, por lo que se arribé al diagnéstico
de LES. Se inici6 tratamiento con azatioprina 50
mg/dia asociada a hidroxicloroquina 400 mg/dia e
hidrocortisona 1% tépica, sin mejoria clinica, por lo
que la paciente interrumpid su seguimiento en nues-
tro servicio.

|
FOTO 4: Caso 2: Edema bipalpebral bilateral de predominio izquierdo. Leve
eritema e hiperpigmentacion del parpado superior izquierdo (LET).
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FOTO 5: Caso 2.Hipotrofia epidérmica e infiltrados linfocitarios superficiales,
perianexiales y perivasculares (LET. HyE,150X).

FOTO 6: Caso 2. Marcada mucinosis subepidérmica, sin engrosamiento
significativo de la membrana basal dermoepidérmica (LET. PAS, 400X).

COMENTARIOS

El compromiso palpebral, como tnica manifesta-
cién de LC, es una situacién infrecuente. En esta lo-
calizacidn, las lesiones pueden confundirse ficilmente
con otras dermatosis, por lo que es importante tener
un alto indice de sospecha clinica para hacer el diag-
néstico correcto.

En el LED, como el que present6 la primera pacien-
te, se estima que un 6% de los pacientes con esta forma
clinica de lupus presentan compromiso palpebral, el cual
es, en la mayoria de los casos, bilateral y suele asociarse
a otras manifestaciones cutdneas de la enfermedad”'.
En una serie de seis casos publicada en la literatura, con
pacientes que presentaban compromiso palpebral como
Gnica manifestacién, la media de tiempo transcurrido
entre los primeros signos de la enfermedad y el diag-
néstico de LED fue de 38 meses, un poco superior a lo
ocurrido en la paciente del caso analizado'".
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Se han comunicado hasta la fecha diversas manifes-
taciones perioculares asociadas al LECC, entre las que
se incluyen edema, eritema y descamacién, como los
que manifestaba la paciente. También blefaritis, mada-
rosis, ectropién o entropién, conjuntivitis o queratitis
estromal. El LED constituye la variante en la que se ha
informado mayor tasa de complicaciones oftalmolégi-
cas'?. Entre estas se destacan cambios pigmentarios y
destruccién tisular con formacién de cicatrices y po-
tencial disfuncién palpebral®.

Los diagnésticos diferenciales incluyen eccema,
psoriasis, blefaritis crénica, rosicea ocular, celulitis,
sarcoidosis, tifia facial, granuloma facial, proliferacio-
nes linfoides y erupciones por drogas'**“.

El LET también representa un importante desafio
diagnéstico.

Clinicamente presenta placas edematosas, a menu-
do eritematosas, brillantes ¢ indoloras, que se curan sin
dejar cicatriz, a diferencia del LED.

El edema palpebral es un hallazgo cutdneo inespe-
cifico y asociado a varias condiciones clinicas, las cua-
les incluyen LES, dermatomiositis, reacciones por dro-
gas, angioedema, sindrome de la vena cava superior,
sarcoidosis y erupcién polimorfa luminica®.

Wu ez dl. publicaron una serie de casos de 25 pa-
cientes con edema y eritema periorbitario como tnica
manifestacién del LC, la mayoria correspondieron a
mujeres de mediana edad. Al igual que en nuestra pa-
ciente, predoming la afectacién unilateral, en especial
en el pdrpado superior izquierdo. Asimismo, hallaron
que esta forma clinica tendria mayor riesgo de desa-
rrollo de LES, como lo ocurrido en el caso clinico 2'°.

En todos los casos se requiere el estudio histolégico
para confirmar el diagndstico. Los hallazgos incluyen
infiltrados linfocitarios perivasculares y perianexiales
superficiales y profundos, degeneracién vacuolar de la
capa basal y depdsitos intersticiales de mucina'.

Los depdsitos de mucina son mds prominentes en
el LET en comparacién con otras variantes de LECC y
actian como responsables del edema palpebral®.

La inmunofluorescencia directa de la piel afecta-
da evidencia depésitos granulares de IgG, IgM, IgA
y complemento en la unién dermoepidérmica, los
vasos dérmicos y las estructuras foliculares'®". En las
pacientes de los casos presentados no fue posible rea-
lizarla para complementar el diagnéstico histoldgico.

Con respecto a su evolucién, se estima que un
5-10% de los pacientes con LECC pueden cumplir
criterios para LES en algin momento del curso de la
enfermedad’.

La positividad de los ANA en los casos de LED y LET
varfa entre 10% y 30%".
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En los casos analizados, ambas pacientes presenta-
ron positividad para ANA y la segunda de ellas desa-
rroll6 criterios de LES a los 4 afios posteriores al inicio
de la signosintomatologia.

El objetivo del tratamiento es evitar la progresién y
prevenir las recaidas". Los farmacos de eleccién son los
antipaltdicos asociados 0 no a corticosteroides topicos
o sistémicos. Nuestras pacientes presentaron una buena
respuesta clinica inicial, pero requirieron mantener la cor-
ticoterapia sistémica para sostener la respuesta clinica.

En casos refractarios, la talidomida ha demostrado
gran utilidad®'®.

En los casos de LED palpebral, se recomienda el
seguimiento oftalmoldgico cada 6 meses'>.
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