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RESUMEN

El sindrome de Rowell es una entidad infrecuente caracteriza-
da por la asociacién de lupus eritematoso sistémico con lesio-
nes similares a eritema multiforme. Los criterios diagndsticos,
propuestos inicialmente por Rowell, han sido modificados de
manera paulatina hasta que Torchia los redefinié y establecié el
sindrome de Rowell como una entidad independiente.

Se presenta el caso clinico de un paciente femenino con lu-
pus eritematoso sistémico que cumple con los nuevos criterios
diagndsticos del sindrome de Rowell.

PALABRAS CLAVE: Sindrome de Rowell, criterios diagnésticos

Introduccién
| sindrome de Rowell (SR) es una entidad poco fre-
cuente caracterizada por la asociacién de lupus eri-
tematoso sistémico (LES) con lesiones similares a eritema
multiforme (EM) y presencia de marcadores inmunolégi-
cos como anticuerpos antinucleares en patrén moteado,
anti-Ro/SSA y/o anti-La/SSB.">*7

Es mds comdn en mujeres que en hombres (relacién
8:1), predomina en la raza blanca y la edad de presen-
tacién oscila entre 30 y 40 afios.* Las manifestaciones
cutdneas son variadas y pueden incluir eritema, papulas,
lesiones en “diana”, vesiculas, ampollas y lesiones urti-
cariformes. La distribucién topografica mas comin es
brazos y piernas, afectando con menos frecuencia tronco
y cara.}

Propuestos inicialmente por Rowell et al., los criterios
diagnésticos se modificaron paulatinamente hasta que
fueron redefinidos por Torchia y colaboradores, quienes
establecieron SR como una entidad independiente.’

ABSTRACT

Rowell's syndrome is an uncommon entity characterized by
the association of systemic lupus erythematosus and erythema
multiforme-like lesions. The diagnostic criteria initially proposed
by Rowell were gradually modified until Torchia redefined
them establishing Rowell s syndrome as an independent entity.
This is the case report of a female patient with systemic
lupus erythematosus that met the new diagnostic criteria of
Rowell’s syndrome.
KEYWORDS: Rowell’s syndrome, diagnostic criteria

Caso clinico

Paciente femenino de 33 afios acudié al servicio de Der-
matologia por dermatosis diseminada bilateral, simétrica,
que involucraba cabeza, cara y cuello. Al interrogatorio, se
observé que la paciente estaba desorientada, estuporosa, y
referfa alteraciones de agudeza visual y artralgias.

Al examen fisico, se detect6 fiebre, palpindose adeno-
patias cervicales bilaterales. Durante el examen derma-
tolégico se establecié que, a nivel de cara, la dermatosis
abarcaba ambas orejas y la cavidad bucal (labios, palada-
res duro y blando, y dorso de la lengua). Asi mismo, pre-
sentaba lesiones en tronco y manos, donde involucraba la
cara palmar de los dedos.

Las lesiones estaban constituidas por multiples placas
de diverso tamafio, desde 5 mm hasta 1.3 cm, bien deli-
mitadas, algunas de aspecto urticariforme, redondas y en
blanco de tiro; otras eran varioliformes, con costras he-
méticas y halo eritematoso. En mucosas predominaban
las dlceras (Figuras 1y 2) y en zonas acrales eran francas
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lesiones de perniosis, de 1 mes de evolucién y dolorosas
(Figuras 3y 4).

Los estudios paraclinicos revelaron: anemia, neutro-

penia, trombocitopenia, hipertransaminasemia y funcién
renal alterada (proteinuria de 24 h de 2.2 g/l); anticuer-
pos antinucleares con patrén homogéneo con titulacién
1:640; anticuerpos anti-DNA dc de 38.4 U/ml; anticuer-
pos anti-Sm de 17.5 U/ml; complemento C3 44.9 mg/dl,

SINDROME DE ROWELL****

complemento C4 11.9 mg/dl; anticuerpo anti- B2 GP IgG
43.4 U/ml e IgM 31 U/ml; anticuerpos anti-SS-B (La) de
7.1 U/ml y anti-SS-A (Ro) de 9.9 U/ml; y anticoagulante
lapico positivo. Los marcadores virales, incluidos los vi-
rus de la hepatitis A (VHA), virus de la hepatitis B (VHB) y
virus de la hepatitis C (VHC), fueron negativos.

El examen histolégico con inmunofluorescencia di-
recta negativa revel6 que las lesiones de cara y térax

Figura 3. Lesiones acrales.

Figura 2. Lesiones mucosas.
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Figura 4. Lesiones acrales.
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anterior eran compatibles con eritema multiforme. Se
inici¢ tratamiento con corticoides sistémicos (predniso-
na 1 mg/kg/dia) e hidroxicloroquina (200 mg/dia), lo que
produjo mejoria de los sintomas sistémicos y remisién de
la dermatosis.

Discusion

En 1922, Scholtz describié la asociacién de lupus eritema-
toso sistémico con eritema multiforme y en 1963, Rowell
et al. revelaron la presencia de anticuerpos antinucleares
en patrén moteado, factor reumatoide y anticuerpos con-
tra un extracto de tejido humano (ST, hoy considerado
idéntico a anti-La/SSB) en 4 pacientes con lupus eritema-
toso asociado con lesiones anulares que eran histol6gi-
camente compatibles con eritema multiforme. 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 debfan
incluirse en los criterios diagnésticos de SR y en 2000,
Zeitouni y colaboradores redefinieron todos esos crite-
rios dividiéndolos en mayores y menores, estableciendo
el requisito de 3 criterios mayores y uno menor para diag-
nosticar el sindrome de Rowell.>3+*7No obstante, en 2012
Torchia et al. realizaron una revision sistemdtica que rees-
tructurd los criterios diagnésticos (Cuadro 1).}

Cuadro 1. Criterios diagndsticos del Sindrome de Rowell

CRITERIOS DIAGNOSTICOS,
ZEITOUNI ET AL. (2000)

Mayores:

o |E sistémico, discoide,
subagudo cutaneo.

e Lesiones de tipo eritema
polimorfo con o sin
afectacién de las mucosas.

* Anticuerpos antinucleares
de patrén moteado.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS, TORCHIA
ET AL. (2012)

Mayores:

® Presencia de lupus eritematoso
cutdneo crénico (lupus discoide
y/o eritema pernio).

® Presencia de lesiones tipo EM.

e Positividad para, por lo menos,
un anticuerpo (antinuclear con
patrén moteado; anti- Ro/SSA;
y/o anti-La/SSB).

* |FD negativa en lesiones de tipo
eritema multiforme.

Menores:

e Ausencia de infecciones o
farmacos desencadenantes.

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

® Presencia de, por lo menos, un
criterio LES de la Academia Es-
tadounidense de Reumatologia,
con exclusion de fotosensibilidad,
erupcién malar y Ulceras orales’

Menores:

e Eritema pernio.

e Anticuerpo Ro o La.

e Factor reumatoide
positivo.
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El sindrome de Rowell consiste en lesiones sensibles,
calientes, pruriginosas, rojizas y anulares semejantes a
las del eritema polimorfo en pacientes con LE discoide y
LES. En algunas dreas la reaccién es intensa y las lesiones
tienden a ampollarse o a necrosarse en los bordes. Los
elementos anulares ocurren en varias regiones del cuerpo
e incluso se han detectado casos con lesiones en labios,
ojos, lengua, paladar duro, y mucosa yugal y vulvar. A
veces desaparecen espontdneamente y en pocos meses se
produce la curacién con cicatriz.

La respuesta terapéutica y el pronéstico del sindrome
de Rowell son iguales a LED y LES. Es decir, la respuesta
al tratamiento es variable y las recurrencias, frecuentes. El
manejo estd enfocado en el lupus, de modo que los este-
roides sistémicos, solos o asociados con inmunosupreso-
res, son el tratamiento de primera eleccién.”

Conclusion

Se describe un caso de sindrome de Rowell con presen-
tacién clinica amplia que retne los nuevos criterios de
clasificacién, tanto mayores como menores. Cabe desta-
car la perniosis descrita en la forma clasica del sindrome
de Rowell, (aunque ya no se toma en consideracién bajo
los nuevos criterios diagnésticos) que, clinicamente, se
presenta con lesiones de aspecto necrético en dreas dis-
tales, como en este caso. La literatura incluye informes
de menos de 100 pacientes, por lo que no hay suficiente
informacién para determinar la prevalencia mundial de
esta del Sindrome de Rowell.
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