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Sindrome de Rowell: a propdsito de un caso

Rowell’s syndrome: Case report
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RESUMEN

El sindrome de Rowell es una entidad poco frecuente que se
caracteriza por la asociacién de lupus eritematoso sistémico con
lesiones de tipo eritema multiforme, y presencia de marcadores
inmunoldgicos como anticuerpos antinucleares en patrén mo-
teado, anti-Ro/SSA y/o anti-La/SSB. Se presenta un caso con-
firmado con estudio histoldgico de piel y perfil inmunolégico.
PALABRAS CLAVE: Sindrome de Rowell, lupus eritematoso sistémico,
eritema multiforme.

Introduccion
| Sindrome de Rowell (SR) se caracteriza por la aso-
ciacion de lupus eritematoso sistémico (LES) con le-
siones de tipo eritema multiforme (EM) en presencia de
marcadores inmunoldgicos." Su incidencia es mayor en
mujeres (relacién mujer-hombre 8:1), de raza blanca® y
edad de entre 30 y 40 afios.>*

Las manifestaciones cutdneas son diversas y pueden
incluir eritema, pédpulas, lesiones “en diana”, vesiculas,
ampollas y lesiones urticariformes. La distribucién topo-
grafica mds comun es brazos y piernas, presentdndose con
menos frecuencia en tronco y cara.

Los criterios diagndsticos, propuestos inicialmente
por Rowell et al., fueron modificados de manera paulatina
hasta que Torchia et al. los redefinieron y reconocieron SR
como una entidad independiente.

Caso clinico

Paciente femenino de 26 afos que acudi6 a consulta por
una dermatosis diseminada de 4 meses de evolucién que
involucraba la cavidad oral (labios y dorso de lengua),

ABSTRACT

Rowell’s syndrome is defined as the rare association of lupus er-
ythematosus and erythema multiforme-like lesions, with immu-
nological markers including antinuclear antibodies in speckled
pattern, anti-Ro/SSA and/or anti-La/SSB. This is a case report
confirmed by histological and immunological criteria.
KEYWORDS: Rowell’s syndrome, lupus erythematosus, erythema mul-
tiforme

axilas, abdomen, brazos y muslos. La dermatosis estaba
constituida por exulceraciones, ampollas fldcidas y pur-
pura no palpable (Figura 1).

El cuadro inicié 4 meses antes con ampollas y vesiculas
en brazos, para lo cual se estableci6 tratamiento con este-
roides tépicos que produjeron una mejoria parcial. Sin
embargo, recrudecié en pocas semanas, esa vez asociado
con artralgias, artritis, fiebre, astenia, adinamia y pérdida
de peso (10 kg).

A la exploracién presentaba poliartritis y edema bi-
lateral en piernas. El estudio radiolégico revelé derrame
pleural y los andlisis de laboratorio reportaron anemia
normocitica normocrémica y neutropenia, con hallazgos
sugestivos de falla renal aguda (hipoalbuminemia, hiper-
fostatemia, hiponatremia, hiperkalemia, proteinuria), por
lo que se practicé hemodidlisis. El examen histol6gico de
piel reporté espongiosis moderada, maltiples células dis-
queratésicas distribuidas en todas las capas y zonas de
necrosis, ulceracién y formacién de costra. En dermis
superficial y media se detecté moderado infiltrado infla-
matorio de predominio perivascular, compuesto de linfo-
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Figura 1. Exulceraciones con costras sanguineas y parpura impalpable.

citos, histiocitos y algunos eosinéfilos, asi como dilatacién
capilar compatible con EM (Figura 2). La inmunofluores-
cencia directa identific6 depésitos de IgG, IgM y C3 en
la unién dermoepidérmica. Otros hallazgos incluyeron:
factor reumatoide negativo; anticuerpos antinucleares
con titulacién 1:320; anticuerpos anti-DNA de 250 Ul/ml;
anticuerpos anti-Sm de 98.6 U/ml; y anticuerpos anti-SS-B
(la) de 86.0 U/ml y anti-SS-A (ro) de 94.8 U/ml.

Se inici6 tratamiento con esteroide sistémico (pred-
nisona: 1 mg/kg/dia) y una semana después, debido a la
escasa respuesta clinica, se administraron pulsos de me-
tilprednisolona (1 g/dfa por via intravenosa) durante tres
dias seguidos. La paciente present6 signos de respues-
ta inflamatoria sistémica secundaria a una infeccién de
vias urinarias y endocarditis por vegetacién de la vdlvula
tricaspide, por lo que fue ingresada tres semanas en la
Unidad de Terapia Médica Intensiva, donde fue tratada
con antibidticos de amplio espectro, retiro de la vegeta-
cién y plastia de la védlvula. La respuesta al tratamiento
fue favorable.

Discusion

En 1922, Scholtz describié por primera vez la asociacién
de lupus eritematoso sistémico con eritema multiforme’
y para 1963, Rowell et al. informaron de 4 pacientes con
lupus discoide, lesiones cutdneas anulares y eritema per-
nio que presentaban anticuerpos antinucleares en patrén
moteado, factor reumatoide y anticuerpos contra un ex-
tracto de tejido humano (SjT). En 1955, Lee consideré al
eritema pernio y los anticuerpos anti-La como parte del
sindrome.” En 1999, Manzano et al. propusieron que los
anticuerpos antifosfolipidos debian incluirse en los cri-
terios diagndsticos de SR y en el afio 2000, Zeitouni et al.
redefinieron dichos criterios dividiéndolos en mayores y
menores, estableciendo el requisito de 3 criterios mayores
y uno menor para diagnosticar el sindrome de Rowell.
Los criterios mayores propuestos inclufan: lupus eritema-
toso en sus manifestaciones sistémica, subaguda o discoi-
de; lesiones de tipo eritema polimorfo con o sin afeccién
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de mucosas; y anticuerpos antinucleares con patrén mo-
teado. Los menores son: eritema pernio; anticuerpos an-
ti-Ro o anti-La; y/o factor reumatoide.>7

No obstante, Torchia et al. hicieron, posteriormente,
una revisién sistemdtica que condujo a la reestructuracién
de los criterios diagnésticos, definiendo los mayores de la
siguiente manera:

1. Presencia de lupus eritematoso cutineo crénico (lupus
discoide y/o eritema pernio).

2. Presencia de lesiones tipo EM.

3. Positividad para, por lo menos, un anticuerpo (antinu-
clear con patrén moteado; anti- Ro/SSA; ylo anti-La/
SSB).

4. TFD negativa en lesiones de tipo eritema multiforme.

La revisién estableci6 también los siguientes criterios me-
nores:

1. Ausencia de infecciones o farmacos desencadentes

2. Ausencia de lesiones tipicas de eritema multiforme
(acral y mucosas).

3. Presencia de, por lo menos, un criterio LES de la Aca-
demia Estadounidense de Reumatologia, con exclu-
sién de fotosensibilidad, erupcién malar y tlceras ora-
les? (Cuadro 1).

La literatura incluye informes de sélo 95 casos, por lo que
no hay informacién suficiente para determinar la preva-
lencia mundial de esta entidad. Con todo, las asociacio-
nes SR con lupus eritematoso han obedecido a la siguiente
proporcién: lupus eritematoso sistémico (68.7% de los ca-

Figura 2. Epidermis con espongiosis moderada, mdiltiples células disqueratosicas,
zonas de necrosis, ulceracion y formacion de costra. Dermis superficial y media con
moderado infiltrado inflamatorio de linfocitos, histiocitos y algunos eosindfilos, con
predominio perivascular y dilatacién capilar.
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Cuadro 1. Criterios de clasificacion del sindrome de Rowell de 1963 al 2012

* Lupus eritematoso L

® Lesiones tipo EM (sin facto- | e
res etioldgicos causantes)

* Patrén moteado de ANA

¢ Anticuerpo anti-SJT

e Factor reumatoide positivo | ®

Lupus eritematoso

EM (sin agente etiolégico
causante)

ANA con patrén moteado
de Anticuerpo anti-La/SSB
Factor reumatoide positivo

Criterios mayores:

e |ES LED o LECS

® Lesiones tipo EM (c/s afec-
cién a mucosas)

Criterios menores:

¢ Eritema pernio

® Anti-Ro/SSA o anti-La/SSB
e Factor reumatoide positivo

Criterios mayores:

® Presencia de LECC (LED o Eriema
pernio)

e Presencia de lesiones tipo EM

e Por lo menos un anticuerpo positivo
ANA con patrén moteado, anti-Ro/SSA
y anti-La/SSB

* IFD negativo en lesiones tipo EM

Criterios menores

* Ausencia de infecciones o farmacos
desencadenantes

* Ausencia de localizacién tipica de EM
(acral y mucosas)

® Presencia de por lo menos un criterio
adicional de la AAR para el diagnéstico
de LES, LED, ANA y que excluya fotosen-
sibilidad, rash malar y Glceras orales

EM: eritema multiforme, ANA: anticuerpos antinucleares, SJT: extracto de tejido humano, LES: lupus eritematoso sistémico, LED: lupus eritematoso discoide,
LECS: lupus eritematoso cutaneo subagudo, LECC: lupus eritematoso cutdneo cronico, AAR: Asociacion Americana de Reumatologia

sos); lupus eritematoso discoide (34.7%); lupus eritemato-
so cutdneo agudo en (15.07%y ); lupus eritematoso cutd-
neo subagudo (5.21%).

Al estudiar un paciente con SR es importante descartar
factores que pueden precipitar un eritema multiforme,
como infecciones por virus herpes simple o Mycoplasma
pneumoniae, farmacos, agentes de contacto, exposicién so-
lar y neoplasias.”®

Los anticuerpos antinucleares en patrén moteado son
el hallazgo diagnéstico mds consistente para SR, con po-
sitividad hasta en 60.4% de los pacientes,>® mientras que
los anticuerpos anti-La y el factor reumatoide se reportan
con menos frecuencia.®*®

Las manifestaciones cutineas mds habituales son lesio-
nes tipo eritema multiforme,”® mas la presencia de eritema
pernio es un signo peculiar del SR en tanto que la topo-
grafia acral es rara, asi como las lesiones orales.*

Los hallazgos histopatolégicos mds caracteristicos in-
cluyen queratinocitos necréticos y ampollas subepidérmi-
cas compatibles con eritema polimorfo.* La inmunofluo-
rescencia directa suele revelar un patrén granular (509)
con depésito de complemento en la membrana basal?

La respuesta al tratamiento es variable y las recurren-
cias, frecuentes. El manejo estd dirigido al lupus eritema-
toso, de modo que los esteroides sistémicos, solos o aso-
ciados a otros inmunosupresores, son el tratamiento de
primera eleccién.
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Conclusién

El sindrome de Rowell debe considerarse una entidad
independiente del lupus eritematoso, pues hay criterios
bien definidos para su diagndstico. El tratamiento debe
ser multidisciplinario, con la participacién de reumatélo-
gos y dermatélogos.
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