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RESUMEN

El lupus eritematoso cutaneo crénico es la forma mas fre-
cuente de lupus eritematoso cutdneo (LEC), y la variante mas
representativa de las formas crdnicas es el lupus eritematoso
discoide. Los pacientes con LEC tienen una relacién mujer:
hombre de 3:1, entre la cuarta y quinta décadas de la vida.
Clinicamente se manifiesta por placas eritematodescamativas
bien delimitadas, de tamafio variable, en distribucidn simétri-
ca, localizadas en zonas fotoexpuestas.

Presentamos el caso clinico de un paciente de sexo masculi-
no con lupus eritematoso cutdneo crénico variedad discoide
generalizada.

Palabras clave: lupus eritematoso cutdneo cronico, lupus
eritematoso discoide.

SUMMARY

Chronic cutaneous lupus erythematosus is the most com-
mon form of cutaneous lupus erythematosus (CLE) and the
most representative variant of chronic forms is discoid lupus
erythematosus. Patients with CLE have a female: male ratio
of 3: 1, between the fourth and fifth decades of life. Clinically
it is manifested by well-defined erythematous descamatives
plaques, of variable size, in symmetrical distribution, located
in photoexposed areas.

We present the clinical case of a male patient with chronic cu-
taneous lupus erythematosus, a generalized discoid variety.

Key words: chronic cutaneous lupus erythematosus, discoid
lupus erythematosus.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad inflamatoria au-
toinmune que incluye un amplio espectro de manifestaciones,
desde el tipo sistémico (lupus eritematoso sistémico [LES]) a
la variante limitada a la piel: lupus eritematoso cutaneo (LEC).
El compromiso cutaneo ocurre en el 90% de los pacientes con
LES. Se divide en 3 categorias: LEC crénico (LECC), subagudo
(LECSA) y agudo (LECA), basandose en la morfologia y en el
examen histopatoldgico.?

El LECC es la variedad mas frecuente de LEC y se caracteriza

por una evolucidn crénica benigna.? La existencia de lesiones
de LEC no excluye la posibilidad de que el paciente pueda de-
sarrollar enfermedad sistémica en algiin momento de su evo-
lucion. En el LECC las complicaciones viscerales son raras; sélo
entre un 5y 10% de los pacientes pueden en algin momento
cumplir 4 o mas de los criterios de la ARA para el diagndstico
de LES y, en general, éstos son los pacientes que desarrollan
lesiones extensas de LECC (LECC generalizado).?

Lupus eritematoso discoide (LED) es la manifestacion mas fre-
cuente del LECC y suele observarse en mujeres entre la cuarta
y quinta décadas de la vida. Clinicamente se manifiesta por
placas eritematodescamativas bien delimitadas, de tamafio
variable (desde pocos milimetros hasta 15 cm de didametro),
en distribucion simétrica, localizadas en zonas fotoexpuestas
(especialmente en la cara —dorso de nariz, mejillas, labios,
pabellones auriculares, brazos, nuca, V del escote, espalda y
dorso de las manos). Suelen desarrollarse o exacerbarse en
verano y en un 70% de los casos se asocian a fotosensibilidad.
Caracteristicamente, estas lesiones presentan eritema (secun-
dario a una vasodilatacidn activa) con la presencia ocasional
de telangiectasias, y una hiperqueratosis con descamacion
compacta que forma tapones en los orificios foliculares. Pue-
den asociarse trastornos de la pigmentacidn con hipopigmen-
tacion central e hiperpigmentacion periférica, especialmen-
te en pacientes de piel oscura. Las lesiones evolucionan a la
formacién de cicatrices residuales con atrofia central y unos
bordes eritematosos de limites netos. En el cuero cabelludo
suelen dar lugar a placas de alopecia irreversible. Segun la ex-
tensiony la distribucion de las lesiones, se distinguen 2 varian-
tes clinicas de LED:

1. LED localizado: es la forma mads frecuente (70%) de LED. Se
caracteriza por placas eritematodescamativas simétricas en la
cara (74%,; con frecuencia “en alas de mariposa”), cuero cabe-
lludo (20%) y pabellones auriculares (17%). Ocasionalmente
pueden localizarse en el cuello, los labios y la mucosa oral.

2. LED generalizado (30%): se caracteriza por lesiones mds
extensas que con frecuencia afectan a la regién cefdlica, el
tronco y las extremidades (fig. 1). Suele presentar una mayor
actividad clinica, asociacion con alteraciones analiticas y oca-
sional afeccion sistémica. 2

CASO CLiNICO

Paciente de sexo masculino, 59 afios, procedente de medio



rural, agricultor, tabaquista. Consulta por lesiones de 9 me-
ses de evolucidon de manchas rojas en rostro que se extienden
al pecho, espalda y brazos. Ocasionalmente pruriginosas y se
exacerban con la exposicidn solar. Aproximadamente hace 2
meses aumentan en cantidad, se engrosan y algunas se pelan.

Examen fisico: multiples placas eritematodescamativas con
escamas gruesas adherentes, otras con centro atéfico y halo
hiperpigmentado, bien delimitadas, polimorfas, de tamafios
variables de 1 a 3 cm, algunas confluyen. Situadas en regién
malar bilateral, dorso nasal, region supraciliar, frente, escote,
espalda y cara lateral de los miembros superiores. (fig. 1)
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Estudios complementarios: GB: 5050 N: 70 L: 25 Eo: 2 Hb: 12
Hto: 39 PLT: 255.000 Glc: 102 Cr: 0.76 U: 22 Na: 137 K: 4.9 CI:
101 P: 3.8 Alb: 4.2 Os: trazas de proteinas BT: 0.73 BD: 0.32 Bl
0.41 GOT 27 GPT 22 FA 147 ANA positivo 1:80 patrén motea-
do, Anti DNA negativo, C3 122 C4 23

Se realiza biopsia de piel para histopatologia por punch nu-
mero 3.

Histopatologia

Dermis superficial y media con infiltrado inflamatorio croéni-

Figura 1. A, By C. Placas eritematodescamativas con centro atréfico y halo hiperpigmentado en dreas fotoexpuestas del rostro y miembros superiores. Lesiones similares en forma

de v en escote y espalda.

co perivascular denso. Melandéfagos. Ectasias. No se observa
depdsito de mucina dérmica. Ausencia de vasculitis. Llama la
atencidn la ausencia de unidades pilosebdceas en esta tomay
la fibrosis dérmica profunda. (fig. 2)

Diagndstico histopatoldgico

Erupcion liquenoide en la toma remitida, compatible con un
lupus eritematoso cutaneo cronico. (fig. 3)

Diagndstico final
Lupus cutaneo discoide generalizado.
Tratamiento

El paciente realizd tratamiento con hidroxicloroquina 200mg, ta-
crolimus 0.03% en lesiones del rostro y dipropionato de betame-
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Figura 2. A, B y C. Histopatologia: erupcién liquenoide compatible con lupus cutdneo cronico.
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Figura 3. A, By C. Cicatrices atrdficas, acromicas, algunas eritematosas con halo hiperpigmentado.

tana 0,064g combinado con 4cido salicilico 3,00g en forma de
ungliento en el resto de las lesiones del tronco y miembros su-
periores. Proteccidn solar con pantallas solares, ademas de las
medidas fisicas (uso de sombreros, camisas de mangas largas,
evitar la exposicion al sol en los horarios de mayor intensidad
luminica, entre las 10 y las 15 horas).

Evolucion

Presentd excelente evolucion con el tratamiento, a los 10 me-
ses presenta lesiones secuelares de cicatrices atroficas, acré-
micas y eritematosas con halo hiperpigmentado. (Fig. 3)

Actualmente recibe controles en dermatologia, reumatologia
y oftalmologia.

DISCUSION

Las diversas manifestaciones cutaneas del lupus se han orde-
nado segun la clasificacion de Gilliam de acuerdo a sus carac-
teristicas histopatoldgicas en: lesiones especificas (aquellas
gue muestran cambios histopatoldgicos tipicos) y lesiones no
especificas (manifestaciones que pueden ser vistas en otras
enfermedades). *(tabla 1)

La distincién entre LED localizado (lesiones limitadas al polo
cefdlico) y LED generalizado (lesiones extensas que pueden
afectar cualquier zona del tegumento) tiene su interés desde
el momento en que difieren en cuanto a su comportamiento
clinico y pronéstico. En la forma localizada es muy infrecuen-
te que el paciente desarrolle manifestaciones sistémicas de
la enfermedad, es habitual que no tenga titulos positivos de

anticuerpos antinucleares (ANA) o leucopenia, y en mas de la
mitad de los casos es posible que la enfermedad remita. Por
el contrario, en la forma generalizada menos del 10 % de los
pacientes llegardn a tener enfermedad inactiva, es mas fre-
cuente que afecte a los varones, hasta en el 30 % pueden pre-
sentar ANA o alguna anomalia hematoldgica acompafiante , y
pueden desarrollar lesiones en las palmas lo cual genera una
importante incapacidad funcional. ®

Para el diagndstico de todas las formas cutdneas de LE se de-
termina por los hallazgos clinicos. La histopatologia es cuali-
tativamente similar en cada una de las formas especificas de
LEC, y, por lo tanto, es util para contribuir al diagndstico pero
no para determinar el subtipo clinico.?

El enfoque inicial debe incluir anamnesis completa, examen fi-
sico, hemograma, velocidad de sedimentacion globular, ANA y
analisis de orina. Si el paciente tiene ANA positivos o se sospe-
cha que tenga LES aunque no tenga ANA, solicitamos anti-SSA
(anti Ro), anti-SSB (anti La), anti-RNP, anti-DNA de doble cade-
na (ds), anti-Sm y complemento. Los pacientes con resultados
positivos deben ser atendidos con mayo cuidado, en particu-
lar los pacientes con anti-DNA ds, ya que tienen mayor riesgo
de desarrollar patologia renal y por lo tanto la analitica de ori-
nay la creatinina deben determinarse con mayor frecuencia.!

Las lesiones cutaneas se cuentan entre las manifestaciones
iniciales mas habituales del LES y la fotosensibilidad es carac-
teristica.’

La luz del sol es el factor que mas claramente agrava el LES, si
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Tabla 1. Manifestaciones cutdneas del lupus eritematoso.

bien se han barajado otros, como la silice cristalina, que acapa-
ré la atencién de diversos estudios del sudeste de los Estados
Unidos, en los cuales se planted que la exposicién laboral a
esta sustancia constituia un riesgo de padecer lupus. Un estu-
dio de casos y controles descubrié que mas pacientes (19%)
que controles (8%) tenian antecedentes de exposicidn media
o elevada a la silice por actividades agricolas o comerciales, lo
cual seiala que dicha sustancia puede estar asociada con la
aparicion del LES en cierta proporcion de personas, aunque a
menudo resulta dificil cuantificar con precisién la exposicidén
en el ambito laboral.® Otros factores ambientales que se han
relacionado con la aparicion de LEC, son, tabaco, farmacos,
hormonas, estrés, virus y traumatismos cutdneos. La exposi-
cidn a estos factores es probablemente esencial para provocar
la aparicidn tardia de la enfermedad lupica.®

La finalidad del tratamiento del LEC es, ante todo, mejorar la
apariencia del paciente y prevenir el desarrollo de cicatrices, la
atrofia o los trastornos de la pigmentacion.>**

Se han desarrollado varios instrumentos a lo largo del tiempo
para cuantificar la afeccion de LE: indices como el SLEDAI (SLE
Disease Activity Index), el LACC (Lupus Activity Criteria Count)
o el SLICC/ACR damage Index for LES, pero solo documentan la
presencia o ausencia de sintomas, entre los cuales se cuentan
las manifestaciones cutaneas. Werth Et al. disefiaron un nuevo
sistema que estandariza la enfermedad. Este sistema, llamado

Erika Scolari de Britez, Beatriz Di Martino Ortiz, Mirtha Rodriguez Masi, Fatima Aguero, Lourdes Bolla de Lezcano

Cutaneous Lupus Erythematosus Disease Area And Severity
Index (CLASI)!, tiene el objetivo de medir o cuantificar la ac-
tividad y las secuelas del LEC, asi como la respuesta al trata-
miento. Es una herramienta clinica que cuantifica la actividad
de la enfermedad y el dafio en el lupus eritematoso cutaneo
(LEC). La puntuacién de la actividad se basa en el grado de
eritema, escala, lesiones de la membrana mucosa y alopecia
no cicatricial. A diferencia de otras medidas de resultado en
dermatologia, los puntajes CLASI no se basan Unicamente en
el area de la piel afectada; mas bien, las partes del cuerpo que
son mas visibles tienen mas peso que las que generalmente
estan cubiertas. EI CLASI ya ha demostrado tener una buena
validez de contenido, abordando los aspectos mas relevantes
de CLE segun lo determinado por un panel experto de der-
mato-reumatdlogos. También tiene una buena confiabilidad
entre evaluadores e intraevaluadores cuando lo utilizan der-
matologos o reumatdlogos. Los primeros estudios clinicos pe-
qguefios han demostrado la capacidad de respuesta en todos
los subconjuntos de LEC, incluidas las lesiones individuales, el
DLE localizado y generalizado, asi como SCLE y LE tumido.’

El tratamiento deberia ser escalonado, y el primer paso debe
incluir la educacion de los pacientes sobre la proteccidn solar,
el uso de ropa adecuada y la modificacion de los habitos.?

Los tres pilares del tratamiento del LEC son la fotoproteccidn,
los corticoides tdpicos y los antipaltdicos de sintesis.®

La eleccion del tratamiento depende de la gravedad, del tipo,
de la extension y de la respuesta clinica empirica de los sinto-
mas cutdneos. El manejo de LEC consta de tratamientos loca-
les y sistémicos?.

Tratamiento local:

Corticoides tdpicos o intralesionales: usualmente son inade-
cuados como monoterapia; los esteroides tépicos de alta po-
tencia parecen ser mas eficaces que los de baja potencia en
el tratamiento de LED. Su uso durante 2 semanas, seguidas
de una o 2 semanas sin aplicacidn, puede limitar los efectos
adversos cutdneos, como atrofia y telangiectasias.*®

Retinoides: Las lesiones hiperqueratdsicas del LED pueden
responder a los retinoides tépicos. La tretinoina y el tazarote-
no han sido efectivos en reportes de casos aislados, aunque el
principal efecto adverso es la irritacién cutdnea.?

Inhibidores de la calcineurina tdpicos: (tacrolimus) pueden
ser aplicados en todo el rostro incluyendo parpados, lo cual
disminuye el riesgo de atrofia cutdnea producida por los cor-
ticoides.

Laser: se ha propuesto el tratamiento con pulsed dye la-
ser (PDL), con longitudes de onda de 585-595nm con buenos
resultados, ya que se postula la modulacion del proceso in-
flamatorio mediante la fototermdlisis electiva que destruye la
microvasculatura cutanea.?

Tratamientos sistémicos con antipaludicos:

Hidroxicloroquina: 200mg una o dos veces al dia en adultos,
hasta 6,5mg/kg de peso corporal ideal / dia. En el 2016 la
American Academy Of Ophthalmology recomendd una dosis
maéxima menor o igual a 5mg/kg de peso ideal / dia de hidroxi-
cloroquina para minimizar el riesgo de toxicidad ocular. En los
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pacientes que no responden a la hidroxicloroquina se puede
agregar quinacrina.

Tratamientos sistémicos de la enfermedad cutdnea resisten-
te a antipaludicos sistémicos:

Retinoides sistémicos (acitretina, isotretinoina)

Talidomida: 50-100mg diarios para eliminar las lesiones y, si es
preciso, 25-50mg diarios o dos veces a la semana como man-
tenimiento (conjuntamente con un antipaltdico).

Lenalidomida: riesgo disminuido de neuropatia periférica, con
respecto a la talidomida.

Dapsona: para las formas ampollosas del LES.

Inmunosupresores: Mofetil micofenolato, azatioprina, meto-
trexato, ciclofosfamida y ciclosporina, sulfa salasina, ustekinu-
mab, apremilast, clofacimina.

Corticoides sistémicos: sobre todo cuando haya afectacidn
leve de d6rganos, y los AINE estén contraindicados.®

Tratamientos adyuvantes:

Los fotoprotectores: son parte vital del tratamiento, se pre-
fieren las pantallas solares y los FPS altos. 8 Los filtros solares
fisicos que contienen didxido de titanio y oxido de cinc son los
que se deberian aconsejar.?

Vitamina D: Debido a que la fotoproteccién es de suma impor-
tancia en la poblacién IUpica, el suplemento de esta vitamina
liposoluble asume un rol critico.!

En cuanto a las recomendaciones generales, en primer lugar
en toda la literatura se cita la importancia de descartar un lu-
pus inducido por medicamentos (LECS) y en segundo lugar, es
muy importante recomendar a los pacientes fumadores con
un LEC que abandonen este habito, ya que el tabaco podria
actuar como agravante de las lesiones cutaneas o bien interfe-
rir en el mecanismo de accién de los farmacos antipaludicos.

Se debe advertir a los pacientes que la respuesta al tratamien-
to sistémico inicial es lenta, puede tardar 2 a 3 meses en ob-
servarse la eficacia, por lo que siempre debe combinarse con
el tratamiento local o intralesional.

Los pacientes que reciben antipalidicos deben ser sometidos
a evaluaciones oculares periddicas por médicos expertos en la
toxicidad ocular por antipaltdicos.®

CONCLUSION

EL lupus eritematoso sistémico es una enfermedad autoinmu-
ne que puede manifestarse en la piel de multiples maneras.
Las variantes cronicas con fecuencia no cumplen con todos
los criterios de enfermedad sistémica, pero se caracterizan
por dejar secuelas irreversibles como alopecias cicatriciales,
cicatrices atréficas, hipo o hiperpigmentacion de la piel que
podrian llegar a afectar la calidad de vida del paciente; por lo
tanto, el diagnodstico y el tratamiento precoces son de suma
importancia para intentar frenar el curso de la enfermedad.
El tratamiento con fotoproteccidn, antipalidicos y corticoides
locales sigue siendo el de primera eleccion, salvo pocos casos
resistentes al tratamiento. Ademas, se debe tener en cuenta

que el abordaje terapéutico debe estar basado en el manejo
multidisciplinario (dermatdlogos, reumatdlogos, oftalmdlo-
gos, nefrélogos) para un mejor y adecuado seguimiento.

BIBLIOGRAFIA

1. Reyes MV, Vanaclocha Sebastian F. Revision del tratamiento del Lupus
cutaneo crénico resistente. Semin Fund Esp Reumatol. 2012;13(3):77-84

2. Sanchez Schmidt JM, Pujol Vallverdd RM. Diagnéstico diferencial de
las lesiones cutdneas en el lupus eritematoso. Semin Fund Esp Reuma-
to0l.2006;7:12-26

3. Bielsa Marsol I, Rodriguez Caruncho C. Manifestaciones cutaneas del lupus
eritematoso. Revision. Inmunologia Vol. 29 / Num 3/ Julio-Septiembre 2010:
100-110

4. Proafio Lépez NE, Arévalo Ordéfiez IM. Articulo de opinidn y analisis. Ele-
mentos que reumatdlogos y dermatdlogos deberian conocer sobre el lupus
eritematoso sistémico. Revista Cubana de Reumatologia. Volumen XVIlI,
Ndmero 2, Jul- Ago; 2016: 150-154

5. Cervera R, et al. Avances en lupus eritematoso sistémico, conceptos actua-
les sobre fisiopatologia del lupus eritematoso sistémico. Coleccidn: avances
en enfermedades autoinmunes sistémicas. 1.2 edicién 2008.1:19-31

6. Oke V, Wahren-Herlenius M. Cutaneous lupus erythematosus: clinical
aspects and molecular pathogenesis. J Intern Med 2013; 273:544-554

7. Albrecht J, et al. The CLASI (Cutaneous Lupus Erythematosus Disease Area
and Severity Index): an outcome instrument for cutaneous lupus erythema-
tosus. J Invest Dermatol. 2005 Nov;125(5):889-94

8. Bolognia J, et al. Dermatologia reumatolégica. Dermatologia. 42 edicidn.
Elsevier Health Sciences. 2018. 7: 677-678

Gaceta. dermatoldgica. (Asuncién) volumen 14 - Ndmero1



