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ABSTRA      C T 

Bullous lesions can rarely be present on the course of systemic 
lupus erythematosus (SLE), and the frequency is 0.04-8%. Dur-
ing pregnancy lupus activity can exacerbate in 20-40% of cases, 
usually one month after postpartum. We present the case of a 
21 year-old female which developed vesicles and bullous lesions 
on her late puerperium, with clinical and histopathology find-
ings of bullous SLE. She had remission of the clinical lesions after 
suppression of lupus activity. 
Keywords: bullous systemic lupus erythematosus, lupus nephritis, 
pregnancy.

RESU    M E N

Las lesiones ampollares pueden aparecer raramente en el cur-
so del lupus eritematoso sistémico (LES), cuya frecuencia es de 
0.04 a 8%. Durante el embarazo puede desencadenarse exacer-
bación de la actividad lúpica en 20 a 40% de los casos, y esto es 
visto generalmente al mes del posparto. Se presenta el caso de 
una paciente de 21 años de edad, quien en el puerperio tardío 
desarrolló lesiones vesículo-ampollares, compatibles por clínica 
e histopatología con LES ampollar. Hubo remisión del cuadro 
clínico luego del tratamiento intrahospitalario para suprimir la 
actividad lúpica. 
Palabras clave: lupus eritematoso sistémico ampolloso, nefritis lúpica, 
embarazo.
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Introducción

El lupus eritematoso sistémico ampollar (LESA) es una 
enfermedad vesículo-bulosa de la subepidermis, me-

diada por anticuerpos, la cual es una lesión LES-no espe-
cífica, según la clasificación de Gilliam,1 debido a que no 
muestra la dermatitis de interfaz, característica del LES, 
y que se presenta como una erupción ampollosa genera-
lizada, sin dejar lesiones cicatriciales tras la resolución.2 
Afecta especialmente a adultos jóvenes entre la segunda 
y cuarta década de la vida, en especial a mujeres jóve-
nes de raza negra.3,4 Debe hacerse diagnóstico diferencial 
con otras lesiones ampollosas que pueden coexistir en  
el contexto de LES, tales como pénfigo, penfigoide buloso, 
epidermólisis bulosa adquirida, dermatitis herpetiforme 
y enfermedad lineal IgA.2,5 

Se ha visto que el embarazo y el puerperio incremen-
tan la actividad del LES.6,7 El presente caso corresponde a 

una paciente en puerperio tardío con dermatosis genera-
lizada de 40 días de evolución, inicialmente catalogada 
como dermatitis herpetiforme, quien desarrolló eritema 
malar y úlceras en la cavidad oral asociadas a síndrome 
febril, mal estado general, artralgias y lesiones ampollo-
sas de diferentes diámetros en tronco y cara interna de 
muslos, con respuesta favorable al tratamiento sin dejar 
cicatrices.

Caso clínico
Paciente femenina de 21 años de edad, con dolor intermi-
tente y aumento de temperatura en articulaciones interfa-
lángicas proximales bilaterales, de seis meses de evolución 
que cedían espontáneamente. Se practica cesárea iterativa 
dos meses previos a su padecimiento por desarrollo de 
preeclampsia leve, tratada con hidralazina durante la úl-
tima semana de gestación. Inicia su padecimiento 40 días 
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previos con dermatosis generalizada, polimorfa, prurigi-
nosa, caracterizada por placas urticariformes de aspecto 
herpetiforme y sembrada por bulas, diagnosticada clíni-
camente como dermatitis herpetiforme (figura 1) e ini-
ciándose manejo con diaminodifenilsulfona con adecua-
da evolución. Cinco días anteriores a su ingreso presentó 
disfagia y odinofagia, asociados a síndrome febril, motivo 
por el cual se decide su internamiento hospitalario. 

Los datos de la exploración física fueron los siguien-
tes: peso 55 kg, talla 1.57 m, IMC 22.9, FC 76x’, FR 16x’,  
TA 120/70 mmHg, PAM 78 mmHg, temperatura 37.4o C, 
edema palpebral bilateral, eritema en región malar bila-
teral (figura 2), vesículas peribucales y aftas en el borde 
lingual (figura 3), dermatosis generalizada caracterizada 
por exulceraciones con sangrado en mínima cantidad  
en espalda (figura 4), bulas en cuello, tórax, flancos y en 
pliegues submamarios (figura 5). Área cardiopulmonar sin  
compromiso. Abdomen globoso a expensas de panículo 
adiposo, blando, depresible, no doloroso, peristalsis nor-
mal, hepatomegalia de 5-5-5 cm por debajo del reborde 
costal. Extremidades torácicas y pélvicas con fuerza mus-
cular proximal y distal 5/5. Adenomegalias palpables, 
móviles, menores a 1 cm, no dolorosas en cadenas gan-
glionares cervicales, axilares e inguinales. Genitales con 
leucorrea amarillenta no fétida y erosiones en labios ma-
yores sin compromiso del introito. 

Figura 1. Dermatosis generalizada. Placas urticaroides con ampollas y aspecto her-
petiforme. 

Figura 2. Edema palpebral y eritema malar bilaterales. Figura 3. Vesículas peribucales y aftas en el borde lingual.
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Los resultados de estudios de laboratorio fueron los 
siguientes: Hb 8.9 g/dL, plaquetas 294 000/µL, leucoci-
tos 7 580/µL, Neu 6 130/µL, LinT 1 090/µL. Creatinina  
1.3 mg/dL, BUN 37 mg/dL, urea 79.18 mg/dL, K 5.1 mmol/L,  
albúmina 1.5 g/dL, globulina 2.9 g/dL, AST 74 U/L,  
ALT 49 U/L, FA 94 UI/L, GGT 55 UI/L, DHL 1342 UI/L,  

Figura 5. Lesiones ampollares en pliegue submamario, tronco y cuello. Figura 7. Microabsceso en papila dérmica (100X).

Figura 6. Vesícula subepidérmica (10X), compatible con LES ampollar.

Figura 4. Exulceraciones y costras serohemáticas por denudación de extensas 
zonas ampollosas.

C3 40 mg/dL, C4 8 mg/dL. Coombs directo (++). EGO: tur-
bio, densidad 1.016, proteínas 500 mg/dL, leucocitos 10-
15/c, 60% PMN, eritrocitos abundantes, 90% dismórficos; 
cilindros hialinos y granulosos. Depuración de creatinina 
de 55.2 mL/min, y proteínas 1.6 g/24 horas. Anticuerpos: 
anti-ANA 10.19 UI/mL, anti DNA (ds) 36.93 UI/mL, anti-
ENA SM 33.92 UI/mL, Ac IgM herpes II 2.23, IgG herpes  
II 0.20, IgG/IgM herpes I negativo, PCR VEB negativo,  
VVZ IgM/IgG negativos, IgG CMV 304. Rubéola IgM  
negativo, IgG positivo. VHA y VHC negativos. VIH nega-
tivo. USG riñón derecho 12 × 5.2 × 5 cm, riñón izquierdo  
12 × 6.1 × 5 cm. ECG y ecocardiograma normales. 

Se realizó biopsia de la lesión, la cual reporta múlti-
ples ampollas subepidérmicas con inflamación neutrofí-
lica y microabscesos en las papilas dérmicas (figura 6); la  
dermis se observa edematosa y con infiltrado perivascu-
lar y perianexial moderado, consistente de linfocitos y 
algunos neutrófilos (figura 7). Se inicia manejo con hi-
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droxicloroquina, tres pulsos de metilprednisolona 1 g/24 
horas, continuándose posteriormente con prednisona a 
dosis de 1 mg/kg, ciclofosfamida 1 g/mes durante seis ci-
clos, añadiéndose dosis única de rituximab 500 mg, por 
nefritis lúpica refractaria al tratamiento inmunosupresivo 
convencional, así como cuatro dosis de gammaglobulina 
a dosis de 0.4 × kg/24 horas, para manejo de la actividad 
del LES en el nivel hematológico, además de vancomicina 
por aislamiento de S. aureus en el cultivo de las lesiones. 
Es egresada a los 30 días de su internamiento con mejoría 
de la actividad sistémica y remisión de la dermatosis que 
no dejó lesión cicatrizal, sin presentar recaída en el nivel 
dermatológico (figura 8).

Discusión
Las ampollas son una manifestación poco frecuente del 
lupus eritematoso sistémico (0.4 a 8%),8 y pueden pre-
sentarse como un signo de exacerbación, especialmente  
correlacionado con actividad renal de la enfermedad.9 Pe-
dro y Dahl describieron el primer caso de LESA en 1973,10  
y en 1982, Hall, Lawley, Smith et al publicaron los prime-
ros casos bien documentados.11 

En 1983, Camisa et al establecieron los criterios diag-
nósticos de esta enfermedad, posteriormente revisados y 
modificados (cuadro 1).12

El lupus ampolloso sistémico es una entidad rara con 
incidencia estimada de 0.2 a 0.05 casos por millón de 
habitantes por año,13 que puede asociarse a anticuerpos 
contra el colágeno tipo VII, un componente importante  
de las fibrillas de anclaje de la membrana basal a la der- 
mis, entre la lámina densa de la membrana basal y la  
dermis papilar, específicamente contra los epítopos an- 
tigénicos NC1 y NC23, por ello, el depósito de estos auto- 
anticuerpos sobre la membrana basal desencadena la acti-

Figura 8. Remisión de la dermatosis sin dejar lesiones cicatrizales.

Cuadro 1. Criterios diagnósticos para LES ampolloso

1.	 LES diagnosticado por criterios del American College of  
Reumathology.

2.	 Vesículas y ampollas no limitadas en sitios fotoexpuestos.

3.	 Histopatología compatible con dermatitis herpetiforme.

4.	 Inmunofluorescencia directa: depósitos lineales o granulares de 
IgG, IgM y/o Ig A contra la membrana basal de piel lesional o 
perilesional.

5.	 Inmunofluorescencia indirecta negativa o positiva para  
anticuerpos circulantes contra la membrana basal, utilizando  
la piel separada como sustrato.

Fuente: tomado de C Camisa, HM Sharma. “Vesiculobullous systemic lupus 
erythematosus. Report of two cases and a review of the literature”. J Am 
Acad Dermatol. Diciembre, 1983; 9(6): 924-933.
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y deterioro en el nivel renal.9,23,24,25,26 Para el tratamiento 
del LES con actividad severa en el nivel dermatológico, se 
recomienda hospitalizar y duplicar la dosis de prednisona 
de 0.5 a 1 mg/kg/día o más, agregar citóxicos o iniciar la 
terapia de pulsos de metilprednisolona o ciclofosfamida.27 

El tratamiento específico, previa determinación de la 
glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa sérica, es con base en 
dapsona, observándose mejoría de las lesiones a las 24 
horas, sin embargo, la mejoría de la erupción ampollo-
sa no se correlaciona con la de las manifestaciones sisté- 
micas del LES.11,28 La dapsona puede iniciarse a dosis ba- 
jas (25 a 50 mg/día) aunque puede requerirse dosis de  
100 mg/día; la suspensión del tratamiento, por lo general, 
es posible un año luego de haberlo iniciado. Tras suspen-
der el tratamiento puede haber recurrencias, que remiten 
al reintroducir el fármaco.29 En caso de intolerancia al 
tratamiento se ha utilizado metotrexate (10 mg/sem),25 asi- 
mismo, en ensayos clínicos se muestra que el rituximab 
puede ser tan eficaz como la ciclofosfamida para el con-
trol de manifestaciones graves, basados en el ya aludido 
MEX-SLEDAI, con respuesta más rápida.30 

Conclusión
Nuestro caso ha sido de notable enseñanza práctica  
y multidisciplinaria. Se logró sospechar este cuadro en 
una mujer puérpera, ante la persistencia de la dermatosis 
vesículo-ampollar en cuello, tronco, abdomen, eritema 
malar, aftas orales, acompañada de compromiso renal, 
inmunológico y hematológico, que orientó finalmente al 
diagnóstico de LESA.

Por lo revisado en la literatura, destacamos la relevan-
cia de asociar la búsqueda continua de daño renal en toda 
dermatosis vesículo-ampollar.
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