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Resumen

INTRODUCCIÓN: El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad autoinmune poco frecuen-
te en el sexo masculino, que presenta manifestaciones clínicas múltiples relacionadas 
al pronóstico de la enfermedad. La etiología es desconocida, sin embargo, se relaciona 
a la exposición de radiación ultravioleta y alteración en la función linfocítica. El lupus 
eritematoso profundo (LEP) es una variante clínica de LE cutáneo que se presenta entre 
el 1% al 3% de los pacientes y únicamente el 10% de los casos reportados en la litera-
tura pertenecen al sexo masculino. Hasta el 50% de los pacientes con LEP presentan 
progresión a lupus eritematoso sistémico (LES) durante su evolución.
PRESENTACIÓN DEL CASO: Adolescente 16 años, previamente sano, que presentó una 
placa eritematosas, induradas y asintomáticas en mejilla izquierda de evolución cró-
nica. Se realizó biopsia incisional con diagnóstico de LEP. El resto del abordaje para 
descartar lupus eritematoso sistémico resultó negativo. El paciente recibió tratamiento 
con corticosteroide tópico por 4 semanas en esquema de reducción así como fotopro-
tección estricta con mejoría del eritema y disminución del área indurada. Actualmente 
el paciente continúa en seguimiento con atención a signos y síntomas sugerentes de 
lupus eritematoso sistémico. 
CONCLUSIÓN: El LEP es una dermatosis multifactorial poco frecuente en el sexo masculi-
no, por lo que la literatura actual podría no ser representativa en este sexo. Es necesario 
realizar un abordaje amplio al momento del diagnóstico con pruebas de laboratorio 
séricas y reumatológicas. Es de suma importancia ser capaces de identificar de manera 
temprana signos y síntomas que sugieran progresión a LES o linfoma.  
PALABRAS CLAVE: Lupus profundo, lupus cutáneo, lupus eritematoso sistémico, enfer-
medades autoinmunes. 

Abstract

INTRODUCTION: Lupus erythematosus (LE) is a rare autoimmune disease in males 
that presents multiple clinical manifestations related to its prognosis. The etiology is 
unknown, nevertheless it is related to ultraviolet radiation exposure and modification 
in lymphocytic function. Lupus erythematosus profundus (LEP) is the clinical manifesta-
tion found in only 1% to 3% of patients with cutaneous lupus erythematosus (LEC) and 
only 10% of the cases reported in the literature are males. It is recalcitrant to treatment 
with frequent exacerbations. Up to 50% of patients with LEP progress to systemic lupus 
erythematosus (SLE) during the course of the disease.
CASE: We present the case of a previously healthy 16-year-old man who presented with 
an indurated plaque on the left cheek with a chronic course. The incisional biopsy 
revealed LEP. Work up analysis found no systemic lupus erythematosus involvement. 
The patient received topical corticoid treatment and strict photoprotection with im-
provement of the erythema and reduction of the indurated area. 
CONCLUSION: LEP is a rare dermatosis in males, so the current literature may not be 
representative in this sex. It is necessary to carry out a comprehensive approach at diag-
nosis with serum and rheumatological laboratory tests. It is of outmost important to be 
able to identify early signs and symptoms that suggest progression to SLE or lymphoma.
KEYWORDS: Lupus profundus, cutaneous lupus erythematosus, Systemic lupus erythe-
matosus, chronic dermatosis
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INTRODUCCIÓN

El Lupus eritematoso profundo (LEP)  fue descrito 
por primera vez por Kaposi, en 1883, como nó-
dulos localizados en espalda en un paciente con 
diagnóstico de LES. Es una dermatosis de origen 
multifactorial que se localiza frecuentemente 
en extremidades superiores. Está caracterizada 
por nódulos o placas eritematosas infiltradas 
bien definidas y variablemente sintomáticas.1,2 
Esta manifestación cutánea de LE predomina en 
el sexo femenino hasta en el 90% de los casos 
reportados. Se considera que es una dermatosis 
primaria o secundaria a enfermedades autoin-
munes como LES, esclerodermia y síndrome 
de Sjögren hasta en el 50% de los casos.3,4  El 
abordaje de los pacientes con probable LEP 
debe ser extenso, con laboratorios séricos, perfil 
reumatológico y biopsia incisional profunda del 
sitio de la lesión. 

Histopatológicamente se presenta con depósito 
de mucina, alteración de la membrana basal, 
paniculitis lobular y necrosis hialina localizada 
en dermis y tejido celular subcutáneo. 1,4  El 
diagnóstico diferencial más importante es con el 
linfoma de células T tipo paniculitis, para el cual 
se requiere inmunohistoquímica para realizar el 
diagnóstico diferencial. 4  El tratamiento de LEP 
presenta dos objetivos precisos: remisión de la 
dermatosis y retrasar el inicio de LES en pacientes 
con predisposición. En caso de no recibir el tra-
tamiento adecuado, es posible que la dermatosis 
presente resolución con cicatriz atrófica y limi-
tación en la movilidad por retracción cutánea.1,4

REPORTE DE CASO

Adolescente de 16 años, originario y residente 
de la Ciudad de México, previamente sano, cuyo 
motivo de consulta fue una placa indurada en 
mejilla izquierda de 9 meses de evolución con 
crecimiento paulatino y sin tratamiento médico 
previo. El paciente refería prurito leve.

A la exploración física se identificó una derma-
tosis localizada a cabeza que afectaba región 
malar izquierda, caracterizada por una placa 
eritematosa infiltrada de 3x3cm, aproximada-
mente, de consistencia indurada, con bordes 
irregulares, bien definidos, algunas placas con 
escama fina superficial periférica, fóvea central 
y en patrón anular (Figura 1). 

Se emitió el diagnóstico clínico de lupus túmido 
vs. profundo. Se realizó biopsia incisional de la 
lesión. El estudio histopatológico mostró una 
epidermis con estrato córneo en red de canasta, 
acantosis irregular, vacuolización focal de las 
células de la capa basal. En dermis reticular 
superficial a profunda, había vasos capilares 
ectásicos y un denso infiltrado inflamatorio pe-

Figura 1. Placas eritematosas infiltradas en mejilla 
izquierda.
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rivascular y perianexial compuesto por linfocitos 
e histiocitos. En tejido celular subcutáneo se 
observó, de manera focal, paniculitis lobulillar 
por linfocitos con necrosis focal de adipocitos 
y depósitos de mucina intersticial.

El diagnóstico histopatológico fue de una der-
matitis y paniculitis perivascular y perianexial 
por linfocitos e histiocitos. (Figura 2) Dichos 
hallazgos fueron consistentes con el diagnóstico 
de Lupus Profundo. Con el fin de descartar lupus 
eritematoso sistémico, se realizaron exámenes de 
laboratorios de extensión, reportados sin altera-
ciones. Además, se documentaron anticuerpos 
antinucleares negativos y complemento dentro 

de parámetros normales. Se inició tratamiento 
con betametasona tópica por 4 semanas, además 
de fotoprotección estricta, con mejoría paulati-
na en el tamaño de la placa y sin eritema en la 
superficie. El paciente continúa en vigilancia.

DISCUSIÓN

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad 
autoinmune del tejido conectivo que presenta 
múltiples manifestaciones clínicas. El lupus eri-
tematoso sistémico (LES) y el lupus eritematoso 
cutáneo (LEC) son las dos formas de presentación 
de LE, las cuales pueden coexistir o presentarse 
como patologías aisladas. Siddiqui et al1 relacio-
nan al LEC como precursor de LES hasta en el 
20%-25% de los pacientes estudiados.1,2 

El LEC presenta tres variedades clínicas: LEC agu-
do, LEC subagudo y LEC crónico. El LEC crónico 
se divide a su vez, por orden de frecuencia, en 
lupus eritematoso discoide (LED) en el 80% de 
los casos, LE timidus, LE neonatal y LE profundo, 
reportado solo en el 1%- 3% de los casos.3 La po-
sibilidad de presentar LES sincrónico con LEP se 
reporta sólo en el 2% al 5% de los pacientes. 3,4  

Kaposi describió por primera vez en 1883 la 
presencia de nódulos en pacientes con LES. El 
término LEP fue propuesto posteriormente por 
Irgang en 1940, al describir el caso de una pa-
ciente con placas infiltradas en espalda asociado 
a una lesión discoide en cara.5,6 El LEP es una 
dermatosis crónica, localizada histológicamente 
en dermis y tejido celular subcutáneo (TCS). Se 
le llama paniculitis lúpica cuando sólo afecta el 
TCS, sin embargo, en la literatura se utiliza como 
sinónimo.4 Esta dermatosis predomina de manera 
importante en el sexo femenino con relación 
9:1, por lo que gran parte de las publicaciones 
registran hallazgos en mujeres, sin conocer si 
estos datos concuerdan con los observados en 
hombres y, por lo tanto, puede no ser represen-
tativo en nuestro caso.1,2,7 

Figura 2. Imagen histopatológica. (A) HyE 4x. Vasos 
sanguíneos ectásicos e infiltrado perivascular. (B) HyE 
40x. Infiltrado inflamatorio perivascular y periane-
xial. (C) HyE 10x. Paniculitis lobulillar por linfocitos 
e histiocitos.  (D) HyE 40x. Infiltrado lobulillar por 
linfocitos e histiocitos.
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La edad media de presentación es de 36 años 
en mujeres (30-60 años) y 34 años en hombres. 
La edad joven de nuestro paciente no concuer-
da con la literatura reportada.4,7-9 Los casos en 
pacientes pediátricos son aislados, Weingartner 
et al10 reportan una edad media de presentación 
de 8 años en infantes, con un retraso de 2 años 
en el diagnóstico dermatológico. 

El LEP es una enfermedad cutánea multifactorial 
que se origina de la interacción entre la radiación 
ultravioleta (por inducir apoptosis en queratinocitos 
y externalización de autoantígenos Ro/SSA) y la 
respuesta autoinmune, con alteración en la fun-
ción de linfocitos T y células dendríticas. Existen 
casos reportados con antecedente de traumatismo, 
relacionando indirectamente la necrosis grasa 
con LEP por el compromiso inmunológico en una 
piel lastimada. En nuestro paciente se sospecha 
un componente autoinmune por la ausencia de 
fotodaño visible y la edad joven de presentación.4,11

Topográficamente, LEP afecta característicamen-
te el tronco, nalgas, extremidades proximales y  
cara.1,12 Aria et al7 realizaron un estudio obser-
vacional en 44 pacientes, 36 mujeres (81.8%) 
y 8 hombres (18.1%), con diagnóstico clínico e 
histopatológico de lupus eritematoso profundo.  
Este estudio reportó LEP localizado en cara en 
38.4% (n=28), cabeza en el 16.4%( n=12), 
tronco en 13.7% (n=10) y miembros inferiores 
en 5.5% (n=4), concluyendo que el sitio más 
afectado es la cara. 

En pacientes pediátricos, la topografía más afec-
tada suele ser la cara, como el caso de nuestro 
paciente, seguido de miembros torácicos. La 
sintomatología local fue variable, sin presentar 
alteraciones sistémicas.10 Morfológicamente, LEP 
se presenta como nódulos o placas eritematosas 
induradas e infiltradas al tacto con fóvea central. 
1,4,13 Una vez que la dermatosis remite, se pre-
sentan áreas de lipoatrofia con socavamiento 
y retracción, llamadas fóveas, con resultado 
cosmético poco adecuado.4

Otras manifestaciones clínicas reportadas son en 
patrón lineal, similares a la morfea, y anulares.4 
El LEP presenta signo de Koebner similar al visto 
en enfermedades inflamatorias e infecciosas 
como psoriasis,  liquen plano y verrugas vulga-
res, entre otros.11

El diagnóstico de LEP se basa en hallazgos clíni-
cos, histopatológicos y séricos. Una de las causas 
más importantes en el retraso del diagnóstico 
en pacientes pediátricos es la negación, por el 
médico tratante, de realizar biopsias diagnósticas 
profundas que provoquen cicatrices poco estéti-
cas, sobre todo en topografía facial.10 

La biopsia de la lesión debe de ser profunda 
e incluir abundante TCS para su estudio.4 Los 
hallazgos histopatológicos del LEP son: depósito 
de mucina en dermis, necrosis hialiana del tejido 
subcutáneo con infiltración linfocítica, células 
plasmáticas y eosinófilos de los lóbulos grasos  y 
folículos linfoides hasta en el 78% de los casos.1,4

Otros hallazgos reportados por el estudio Aria 
et al7 (n=44) son engrosamiento de la mem-
brana basal en 47.5% (n=19) e incontinencia 
pigmentaria en 67.5% ( n=27). En este sentido, 
Aria et al 7 concluye que el depósito de mucina, 
la vacuolización de las células de la capa basal, 
la paniculitis lobular y la necrosis hialina son 
los hallazgos más característicos de LEP.   La 
relación histológica entre LEP y LED se reporta 
hasta en el 70% de los pacientes y se identifica 
al observar depósito de mucina en dermis con 
degeneración epidérmica.1  En la inmunofloures-
cencia directa se pueden observar depósitos de 
IgG, IgM y C3 en la unión dermo-epidérmica.14 

El LEP no es considerado una manifestación 
cutánea clásica de LES. Sin embargo,  Zhao 
et al13 realizaron una revisión de los 10 casos 
reportados en la literatura (100%) donde LEP 
fue la primera manifestación clínica de LES. 
Estos pacientes presentaron una predominancia 
de 2:1 en el sexo femenino. Las características 
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clínicas fueron las siguientes: la morfología más 
observada fueron nódulos subcutáneos en 80% 
(n=8) y placas eritematosas en 20% (n=2). La 
mayoría de los pacientes presentaban una der-
matosis diseminada, con afectación principal de 
las extremidades (n=7). 

El tiempo de diagnóstico de LES fue de sema-
nas hasta 4 años posterior al diagnóstico de 
LEP, siendo que solo el 50% (n=5) de los casos 
presentaron ANA+ al momento del diagnóstico 
de LEP.  Por dichos hallazgos, este grupo chi-
no considera apropiado realizar un abordaje 
diagnóstico amplio (Cuadro 1)  y seguimiento 
a largo plazo de los pacientes con LEP por ser 
característicamente recalcitrante al tratamiento 
y presentando exacerbaciones frecuentes.4 Estos 
estudios fueron realizados en nuestro paciente, 
con resultado negativos.  

Se ha reportado que hasta el 50% de los pa-
cientes con LEP desarrollarán LES durante la 
evolución de su enfermedad.14 Sin embargo, los 
pacientes con ambas manifestaciones presentan 
un mejor pronóstico en LES. No suelen presentar 
alteraciones renales y/o neurológicas.8 

El perfil reumatológico es el estudio que nos in-
dica la probabilidad de involucro sistémico LES 
sincrónico o metacrónico. Zhao et al13 concluye 
que el anticuerpo antinuclear se encuentra po-
sitivo en títulos bajos (1:160, 1:240) en 27% al 
95% de los casos.1,4,5 No obstante, es común que 
los pacientes presenten estudios de laboratorio 
sin alteraciones al inicio, como en el caso de 
nuestro paciente.1 Otras enfermedades del tejido 
conectivo que han sido relacionadas a LEP son  
dermatomiositis, artritis reumatoide, síndrome 
de Sjögren y esclerosis sistémica.7

Los diagnósticos diferenciales incluyen pani-
culitis, traumatismo, linfoma y enfermedades 
inflamatorias del tejido conectivo.  Para di-
ferenciar al linfoma es posible utilizar la 
inmunotinción CD123+ en las células den-
dríticas plasmocitoides que conforman nidos 
y forman parte de más del 20% del infiltrado 
observado.  El marcador CD123 es positivo en 
LEP  y negativo en linfoma.7,8 

El tratamiento de LEP tiene dos objetivos 
precisos: remisión de la dermatosis y retrasar 
el inicio de LES en pacientes con predisposi-
ción.13  El tratamiento de esta entidad debe ser 
personalizado. No existen guías de tratamiento 
para esta enfermedad. La literatura lo divide en 
tratamiento tópico y sistémico. El tratamiento 
tópico de primera línea son esteroides y emo-
lientes. Solo se considera el tratamiento con 
esteroides intralesionales en caso de enfermedad 
activa, con precaución de causar excerbación 
o atrofia cutánea. De manera sistémica, se uti-
lizan la cloroquina o hidroxicloroquina a dosis 
de 200-400mg/24h, así como corticosteroides 
sistémicos en caso de LES sincrónico.4,13 Se 
recomienda el seguimiento oftalmológico en 
los pacientes pediátricos que utilicen hidroxi-
cloroquina.10

En caso de falta de respuesta a tratamiento, se 
pueden utilizar inmunomudouladores de segun-
da línea como talidomida, metotrexate, dapsona, 

Cuadro 1.  Exámenes de laboratorio sugeridos al diagnóstico 
clínico-histopatológico de los pacientes con LP

Exámenes  de Laboratorio

Biometría hemática

Química sanguínea (Función renal, hepática y 
pancreática)

Examen general de orina

Examen de orina para proteinuria de 24 horas

Reactantes de fase aguda ( PCR y VSG)

VDRL

Anticuerpos antinucleares ( SS-A, SS-B, RNP, SM 
y Scl-70)

Anticuerpos de doble cadena de DNA

Factor reumatoide

Anticuerpos anticardiolipinas

Nivel de complemento C3 C4 



292

Acta Pediátrica de México  2022; 43 (5)

ciclosporina, inmunoglobulina  y rituximab.1,4 

Sin embargo, aún con el tratamiento menciona-
do, Zhao et al13 reporta que de 7 pacientes que 
recibieron terapia inmunomoduladora sistémica 
(n=10), 4 desarrollaron LES, concluyendo que  es 
posible que este tratamiento no prevenga la pro-
gresión a LES, deteriorando el pronóstico de los 
pacientes a largo plazo con tasa de mortalidad 
de 12.5%. Se recomienda realizar seguimiento 
a largo plazo para diagnosticar a tiempo la pro-
gresión a LES o el desarrollo de linfoma.10

CONCLUSIÓN

El LEP es una dermatosis multifactorial poco 
frecuente en el sexo masculino, por lo que la 
literatura actual podría no ser representativa 
en este sexo. Es necesario realizar un abordaje 
amplio al momento del diagnóstico con prue-
bas de laboratorio séricas y reumatológicas. 
Nuestro paciente presentó remisión de la placa 
localizada en cara con corticosteroide tópico 
de mediana-alta potencia a dosis reducción, 
cuidados generales de la piel y fotoprotección 
estricta sin necesidad de recurrir a terapias más 
invasivas antes descritas. Sin embargo, el segui-
miento que seguirá el paciente en dermatología 
será a largo plazo para diagnosticar de manera 
temprana signos y síntomas que sugieran pro-
gresión a LES o linfoma.  
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