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estudio clinico y epidemiologico

Lupus erythematosus tumidus: a clinical and epidemiological study

Candela Preti,* Gabriela Bendjuia,* Roberto Schroh,®José Manuel Mascaro!

Resumen

Introduccion: El lupus eritematoso tumidus (LET) es una forma
de lupus eritematoso cutdneo infradiagnosticado, que puede
ocurrir antes o concomitante con el lupus eritematoso sistémico
(LES). Objetivo: Describir, en pacientes con LET, caracteristicas
como edad, sexo, fototipo y formas clinicas predominantes.
Identificar la asociacién con LES y registrar tratamientos reali-
zados. Material y métodos: Se analizaron historias clinicas de
pacientes latinoamericanos adultos que asistieron a consulta
entre 2003 y 2017. Resultados: Catorce pacientes cumplieron
los criterios de inclusion. La edad media fue de 43 anos, 10
pacientes eran mujeres, el fototipo Il fue el mas frecuente. El
57% de los pacientes presentaron lesiones urticariformes, la
mitad mostré fotosensibilidad; 21% de los pacientes exhibi6
la forma anular, cinco (36%) presentaron lesiones en extre-
midades inferiores y 14% edema palpebral. Al comienzo dos
pacientes tenfan diagndstico de LES, y al completar el estudio
50% de los pacientes cumplid criterios de SLICC para LES. Las
manifestaciones inespecificas fueron artritis, alopecia difusa y
livedo reticularis. El tratamiento con antipaltidicos fue el mas
utilizado y con mejores resultados. Conclusiones: Los estudios
epidemioldgicos sobre LET son escasos en Latinoamérica. Este
trabajo analiza el grupo mds grande de pacientes reportados
hasta ahora en nuestro pais. La mayorfa de los resultados
concuerdan con otras series. La diferencia destacada fue la
frecuente asociacion con LES. Las observaciones nos llevan a
afirmar la importancia de reconocer al lupus tumidus como
una entidad bien caracterizada, mejorando sus criterios de
diagndstico y estableciendo una estrecha relacién con el LES,
hasta ahora no documentada.

INTRODUCCION

| lupus eritematoso (LE) es un trastorno
autoinmune crénico que resulta de una
interaccion de elementos genéticos, ambienta-
les y hormonales con un espectro clinico que
varfa desde la forma cuténea localizada hasta
la forma sistémica potencialmente mortal. La

Asstract

Introduction: Lupus erythematosus tumidus (LET) is form of
cutaneous lupus erythematosus underdiagnosed in our
population, that may occur prior to or concomitantly with the
diagnosis of systemic lupus erythematosus (SLE). Objective: To
describe, in patients with diagnosis of LET, characteristics such as
age, sex, phototype, location of lesions and predominant clinical
forms, nonspecific skin manifestations. To identify the association
with SLE or other connective tissue diseases and record treatments
performed and respons. Materials and methods: We analyzed
the clinical histories of Latin Americans patients between the
ages of 16 and 65 years old, that consulted our service, between
2003 and 2017. Results: 14 patients met the inclusion criteria.
The mean age was 43 years, 10 patients were women, the most
frequent skin phototype, according to the Fitzpatrick scale, was
number [ll. 57% of patients showed urticarial-like form and half
presented photosensitivity. The annular form was exhibited by
21% of the patients, five (36%) presented lesions in the lower
limbs, and 14% eyelids edema. At the beginning of the study,
two patients had a previous diagnosis of SLE, upon completion of
the study 50% of patients met SLICC criteria for SLE. Nonspecific
manifestations were arthritis, diffuse alopecia and livedo reticularis.
The treatment with antimalarials was the most used and the one
to have the best response. Conclusions: Epidemiological studies
on LET are scarce in Latin America. In this work we analyze the
largest group of patients reported so far in our country. Most of
the results agree with other series. An outstanding difference was
the frequent association with SLE using the SLICC classification
criteria. The observations lead us to affirm, as do other authors, the
importance of recognizing lupus tumidlus as a well characterized
entity, improving its diagnostic criteria and establishing a close
relationship with SLE, undocumented until now.

afectacion de la piel es la segunda manifes-
tacion mas frecuente, ocurre en 70-80% de
todos los pacientes con LE. En 1977, Gilliam
propuso inicialmente una nomenclatura para
manifestaciones cutdneas de LE, centrdndose
especialmente en la relacién entre sus variadas
formas, dividiendo las manifestaciones de LE
en lesiones que muestran caracteristicas histo-
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|6gicas especificas de LE y las que son histolégicamente
inespecificas. Las lesiones en piel del lupus eritematoso
cutdneo (LEC) se clasifican segln las caracteristicas clinicas
de las lesiones como aguda (LECA), subaguda (LECSA) y
crénica (LECC), que incluye al LE discoide «clasico» (LED),
LED hipertréfico, LE paniculitis (LE profundo), LE mucosa,
lupus sabafién, la superposicion LED-liquen plano y lupus
eritematoso tumidus.

El lupus eritematoso tumidus (LET) es un subconjunto
raro de LEC, fue descrito por primera vez en 1909 por
Hoffman en una reunién en la Berlin Dermatological
Society.* En 1930 Ceugerot y Burnier? describieron cinco
pacientes con caracteristicas clinicas similares, lesiones
eritematosas, induradas y no cicatrizantes. Después de eso,
los siguientes informes de casos de LET no se describieron
en la literatura europea hasta la década de 1950. Durante
los siguientes afos sélo se informaron algunos pocos casos
mds, esto podria deberse al hecho de que los autores no
consideraron al LET como una entidad separada de otras
variantes del lupus eritematoso cutaneo y es probable que
las lesiones cutaneas descritas bajo diferentes designacio-
nes, tales como «lupus eritematoso en placas urticarianasy,
representan la misma entidad de la enfermedad en la lite-
ratura hispanica.* En 1984 fue presentado un paciente que
mostré una evolucién impredecible de LET antes de que
se resolviera completamente sin cicatrices ni atrofia.” En
1987 y 1988, Kind y Goerz, informaron LET como una
variante clinica e histolégica de LEC.® En 1990, Goerz y
colaboradores enfatizaron en la extrema fotosensibilidad
como un rasgo caracteristico principal de LET, un predomi-
nio masculino y un pico de aparicién de 41 a 50 afios de
edad.” En 1992, Kind y colegas informaron un tratamiento
efectivo de las lesiones cutdneas de LET con antipalddicos;
ademas, el mismo grupo informé la deposicién de mucina
intersticial como un rasgo caracteristico adicional y los
resultados de la inmunofluorescencia directa a menudo
como negativos.® En 2000, Kuhn 'y su equipo analizaron 40
pacientes con LET y definieron los criterios de diagndstico
para la clasificacién de la enfermedad (Tabla 1), conclu-
yeron que, en su opinion, el LET es una entidad separada
de LECC.? La clasificacién de Diusseldorf de 2004 ya no
considerd la superposicion de LE de mucosa y LED-liquen
plano como subgrupos especificos de LECC, y sugirié el LET
como entidad separada, denominada «lupus eritematoso
cuténeo intermitente (ICLE, por sus siglas en inglés)»."® Has-
ta la fecha, mas de 250 pacientes fueron publicados en la
literatura internacional, lo que indica que la incidencia de
esta enfermedad parece ser mayor que la encontrada en
estudios anteriores y, aun asf, su importancia clinica no se
consigue apreciar del todo por los profesionales."

ORIGINAL

Tabla 1: Criterios diagnosticos de lupus eritematoso tumidus.

Clinica Placas eritematosas, edematosas, urticariformes, no
cicatrizales de superficie lisa, en areas fotoexpuestas
Histologia Infiltracién linfocitica perivascular y perianexial,

deposito de mucina intersticial, y en algunos casos
neutrofilos dispersos, sin compromiso epidérmico ni
alteracion de la union dermoepidérmica
Reproduccion de lesiones luego de la exposicion a
radiacion UVA y/o UVB en 70% de los pacientes
Respuesta rapida y efectiva al tratamiento con
antimalaricos

Fotosensibilidad

Tratamiento

Durante los ltimos 14 afos nuestro servicio médico
estudié a més de 90 pacientes con LEC, donde pudimos
identificar a 21 pacientes con diagndstico presuntivo de
LET."? En este trabajo pretendemos analizar las caracteris-
ticas clinicas, histolégicas, parametros de laboratorio del
LET y su asociacién con otras entidades autoinmunes,
principalmente LES para poder contribuir a la literatura
internacional con los aspectos singulares que muestra esta
enfermedad en nuestra poblacion.

MATERIAL Y METODOS
Pacientes

Este es un estudio descriptivo retrospectivo, basado en
el andlisis de las historias clinicas de 92 pacientes con
diagnéstico de LEC que consultaron el Servicio de Der-
matologfa, sector de colagenopatias, en el Hospital «JM
Ramos Mejia» en la Ciudad Auténoma de Buenos Aires,
Argentina. Se incluyeron en este estudio a 21 pacientes
con lesiones tipo placas o papulas eritematosas, suculentas,
no cicatriciales, elevadas de extensién y ubicacién y forma
variable, de pacientes nativos de América Latina. Este
grupo represent6 15% del total de pacientes con LEC que
consultaron nuestro servicio en el periodo comprendido
entre enero de 2003 y diciembre de 2017. El diagnéstico
y la clasificacion de LET se basaron en criterios clinicos
e histolégicos de acuerdo con la clasificacién diagnos-
tica propuesta por Kuhn y colegas en el afo 2000. Los
pacientes que presentaron lupus cutdneo inducido por
farmacos y aquéllos que no cumplian los criterios fueron
excluidos del estudio.

Seleccion y preparacién de muestras de piel

Se tomaron muestras de biopsia de piel de lesiones pri-
marias de los 21 pacientes con diagndstico presuntivo de
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LET no tratado. Las caracteristicas histologicas se evaluaron
mediante microscopia éptica. Con respecto a la técnica de
procesamiento, todas las muestras se fijaron en solucién de
formaldehido (formol) al 10%, se incluyeron en parafina y
se coloraron con hematoxilina-eosina y acido peryédico de
Schiff (PAS). No se realiz6 inmunofluorescencia directa ni
inmunohistoquimica, ya que estos no son estudios de rutina
en nuestro servicio y se utilizan s6lo ante dudas diagndsticas.

Estudios de laboratorio

Se determinaron el recuento sanguineo completo y
diferencial con recuento de plaquetas. Los anticuerpos
antinucleares (ANA) se analizaron usando una técnica de
inmunofluorescencia indirecta con tincién con células
Hep-2 comercialmente disponibles. Se determinaron
los niveles de anticuerpos anti-ADN, sdDNA, anti-Sm,
anti-Ro/SSA, anti-La/SSB, -U1 RNP. anti-Scl70, anticar-
diolipinas (ACA) y B,Glicoproteina | (,GPI) por medio
de un ensayo de inmunoabsorcién enzimatica (ELISA)
estandarizado. El complemento hemolitico total (CH50)
se midi6 usando fotémetro y el anticoagulante lGpico se
evalué por el tiempo de coagulacion de caolin (KCT). Los
componentes del complemento (C3 y C4), la proteina
C reactiva (PCR) y el factor reumatoide (RF) se midieron
utilizando protocolos de ensayos estandarizados con un
nefelémetro.

Andlisis estadistico

Las variables analizadas fueron: sexo, edad, fototipo,
ubicacién anatomica de las lesiones, variante clinica,
pardmetros de laboratorio, tratamientos realizados y
respuesta a los mismos, asi como la presencia de mas de
una forma de LEC en el mismo paciente, manifestaciones
inespecificas de LE, asociacion con LES y otras enferme-
dades del tejido conectivo. Para el diagnéstico de LES, los
criterios revisados del Colegio Americano de Reumatologia
(ACR) 1997 y los criterios del Systemic Lupus International
Collaborating Clinics/American College of Rheumatolo-
gy (SLICC) 2012 se consideraron validos en el momento
del diagnéstico. Para la recopilacion y la transformacion
de datos se usaron Microsoft Office Excel 2007 y Graph
Pad Prism 7 para el andlisis de datos. Para la distribucién
por sexo, los pacientes con LET se compararon con el
grupo control de 71 pacientes con otras formas de LEC
registradas en nuestro departamento, que consistian en
cuatro hombres y 67 mujeres. Se usé la prueba exacta de
Fisher para determinar la significancia. El valor result6 en
0.0267 (el resultado es significativo en p < 0.05).

ORIGINAL

RESULTADOS
Caracteristicas epidemiolégicas

Se analizaron 21 pacientes con caracteristicas clinicas de LET,
siete de estos no cumplieron con los criterios histolégicos
(uno fue diagnosticado como urticaria, uno como rosécea,
cuatro como LEDC y un paciente no regreso a la consulta
luego de la toma de biopsia). Por lo tanto, se incluyeron 14
pacientes con caracteristicas clinicas e histologicas de LET.
El sexo, la edad al inicio y la duracién de la enfermedad se
enumeran en la Tabla 2. Cuatro de los pacientes (29%) con
LET eran varones y 10 eran mujeres (71%), con una edad
media de 43 afios y un rango de 27 a 66 afios. El fototipo
cutdneo mas frecuente fue el nimero Ill de la escala de
Fitzpatrick," en 50% de los pacientes (n = 7), el nimero IV
se observé en 36% (n = 5) y el nimero Il en 21% (n = 3).
La duraciéon media de la enfermedad fue de tres afos con
rango a partir de un afo, en pacientes con control rapido
de la patologfa hasta una enfermedad nunca controlada de
20 afos de evolucion. El inicio de la enfermedad demostréd
ser similar en ambos sexos, y la duracién se prolongé mas
tiempo en el sexo femenino.

Manifestaciones cutaneas

Clinicamente el LET se caracteriza por papulas o placas
multiples urticariformes, induradas, suculentas y erite-
matosas, con un brillo rojo-violaceo y superficie blanda.
La apariencia edematosa y la ausencia de compromiso
epidérmico son las caracteristicas més importantes para
la sospecha clinica de esta entidad (Figura 7). Una vez
que las lesiones se desarrollaron pueden desaparecer de
manera espontanea en unos pocos dias o semanas, pero
generalmente vuelven a aparecer por brotes de forma cr6-
nica.” En nuestro estudio ocho pacientes (57%) tuvieron
lesiones urticariformes y siete (50%) refirieron fotosensi-
bilidad (Figura 2). La mayoria de los pacientes mostraron
compromiso de las areas fotoexpuestas, pero cinco (36%)
también presentaron lesiones en areas no fotoexpuestas

Tabla 2: Distribucion sexo y edad.

No. pacientes Edad de inicio Duracion
Sexo (%) y media (rango) (aflos)
Femenino 10 (71) 43 (28-606) 3 (1-20)
Masculino 4(29) 40 (27-63) 3.5 (1-60)
Total 14 (100) 43(27-66) 3 (1-20)
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como miembros inferiores (Figura 3), piernas o glateos,
y cuatro (29%) tuvieron lesiones en la espalda. Algunos
pacientes con LET desarrollan lesiones eritematosas anu-
lares en las mejillas y en las extremidades superiores que
imitan el tipo anular de LECSA, pero que nunca muestran
el caracteristico del collarete descamativo de este subtipo,
como se ha observado en otras publicaciones.” En nues-
tro estudio tres pacientes (21%) presentaron este tipo de
lesiones, sorprendentemente un paciente presenté una
lesion tipo prurigo y dos (14%) presentaron eritema y
edema palpebral (Figura 4). Si bien en la mayoria de las
series el LET no deja lesiones residuales, en nuestro trabajo
encontramos que los pacientes persistieron con lesiones
de atrofia en 14% (n = 2) e hiperpigmentacién en 36%
correspondiente a cinco pacientes.

Resultados histopatolégicos

Los pardmetros histol6gicos considerados y que se ob-
servaron en los pacientes incluidos en las series fue un
incremento de mucina en dermis reticular con infiltrados
linfocitarios perianexiales, con diferente densidad celular
segln los casos. No se encontraron cambios epidérmicos
y superficiales en la mayoria de los casos. Aquellos pa-
cientes que no cumplieron con estos parametros fueron
excluidos del estudio.

Figura 1: Lesiones eritematoedematosa en mejillas de paciente de sexo
masculino, con histologia compatible con LET.

ORIGINAL

Figura 2: Lesion eritematoedematosa en gliteo derecho de paciente
de sexo femenino, con histologia compatible con LET.

Figura 3: Lesion eritematoedematosa urticariforme en parpado supe-
rior izquierdo de paciente de sexo femenino, con histologia compatible
con LET.

Hallazgos de laboratorio

Las pruebas de laboratorio que se llevaron a cabo en los
14 pacientes con LET mostraron ANA con titulos mayores
o iguales a 1:160 en nueve pacientes (64%), dos (14%)
obtuvieron un titulo de 1:80 y el resto fueron negativos.
El patron de fluorescencia ANA predominante no pudo
determinarse, ya que no fue registrado en todos los casos.
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Se encontré anti-Sm en dos de los pacientes (14%), anti-
dsDNAy anti-Ro/SSA se detectaron en 7% de los pacientes
(n = 1). Anticuerpos anti-UTRNP y anti-Scl no fueron
detectados en ningtin caso. Los ACA fueron positivos en
dos (14%) de los pacientes, que también fueron positivos
para B,GPI. Se encontré una disminucién de C4 en cinco
(36%) pacientes, los niveles de C3 y CH50 se mantuvieron
normales en todos los casos. FR y PCR fueron negativos
en todas las determinaciones. Cuatro pacientes (29%)
presentaron leucopenia durante el curso de su enferme-
dad y uno (7%) fue diagnosticado con anemia hemolitica
autoinmune (Figura 5).

Entidades asociadas

Cuatro de los 14 pacientes (29%) desarrollaron lesiones de
LEDC durante el estudio. La manifestacion clinica mas co-
munmente asociada fue artritis no erosiva en siete pacientes
(50%), confirmadas por el servicio de reumatologfa. Con
respecto a la asociacion con Lupus Eritematoso Sistémico
(LES) al iniciar la investigacién dos pacientes (14%) fueron
previamente diagnosticados con LES, al terminar el estudio
encontramos que cuatro pacientes (29%) cumplian tanto
con criterios ACR 'y como SLICC para LES. Otros tres pacien-
tes mas cumplieron sélo con los criterios SLICC. En resumen,
el 29% cumplié criterios ACR 'y 50% cumpli6 criterios SLICC
para LES. Un paciente cumplié cuatro criterios clinicos tanto
para ACR como para SLICC, pero el tinico pardmetro sero-
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Figura 5: Resultados de laboratorio.

logico que tenia era ANA en un titulo de 1:80, por lo que
finalmente no se incluyé en la estadistica del diagnéstico
de LES. Lesiones LE no especificas, como livedo reticularis
o vasculitis leucocitoclastica, no fueron descritas en ningtn
paciente con LET hasta el momento. En contraste con esto,
encontramos manifestaciones cutdneas de urticaria vasculitis
en 21% (n = 3), purpuraen 7% (n = 1) y livedo reticularis
en 21% (n = 3). También tres de nuestros pacientes (21%)
presentaron alopecia difusa durante el curso de su enfer-
medad y un paciente (7%) present6 alopecia areata. Otras
caracteristicas clinicas presentes poco comunes fueron el
fenémeno de Raynaud, el sindrome antifosfolipidos y la
erupcion malar en 14% (n = 2); policondritis, sindrome de
Sjogren, Glceras orales, anemia hemolitica y esclerodermia
en7% (n=1).

Curso de la enfermedad y tratamiento

La mayoria de los pacientes presentaron LET por un perio-
do menor a seis anos, con excepcién de dos de ellos que
tenfan historia de LET mayor de 15 afos de evolucion.
Los meses que consultaron con més frecuencia fueron los
primeros y los Gltimos del afo, coincidente con la época
de mayor calor y exposicion solar en la region. A todos los
pacientes se les indic tratamiento con proteccion solar,
50% recibieron tratamiento tépico con corticoides y/o
tacrolimus segtin el area del cuerpo afectada, pero sélo
dos (14%) pacientes lograron controlar la enfermedad.
Todos en algiin momento de su evolucién recibieron
tratamiento sistémico con antimaldricos, en su mayoria
hidroxicloroquina (HCQ), en 57% (ocho pacientes) se
control6 la enfermedad con esta droga, dos la tuvieron
que suspender por presentar maculopatia como evento

Med Cutan Iber Lat Am 2020; 48 (1): 7-15

11

www.medigraphic.com/medicinacutanea



Preti C et al. Lupus eritematoso tumidus

adverso. Seis pacientes (42%) recibieron tratamientos adi-
cionales por otras patologias asociadas con glucocorticoi-
des orales, micofenolato mofetil, talidomida, metotrexato
o ciclofosfamida (Figura 6).

DISCUSION

En este estudio analizamos pardmetros epidemiolégicos,
clinicos, histolégicos y terapéuticos de 14 pacientes que
cumplieron con los criterios diagnésticos histopatolégicos
y clinicos para LET propuestos por Khun y colaborado-
res. Este grupo representd 15% del total de pacientes
con LEC que consultaron nuestro servicio en el periodo
comprendido entre enero de 2003 y diciembre de
2017, lo que es coincidente con la incidencia estima-
da en otros estudios.’® En contraste con el LED, el LET
fue informado por comprometer a hombres y mujeres
de igual manera, en algunos estudios se describié una
ligera predominancia por el género masculino y otros
en el femenino," esto Gltimo concuerda con nuestra
observacion (71% femeninos versus 29% masculinos).
La edad media de afectacién en el LET es similar a la
de otros subgrupos de LECC, con un pico de incidencia
en la cuarta década de la vida,'® en nuestro estudio la
edad media fue de 43 anos. EI LET también fue descrito
en nifos." La mayoria de los trabajos publicados sobre
LET son de origen europeo, con predominio de fototipo
de Fitzpatrick | o I, nuestro trabajo retine pacientes de
origen hispano-americano con prevalencia del fototipo
de Fitzpatrick Il (50%) y IV (36%), mas frecuentes en

150
[ Topicos
M sistémicos

Pacientes tratados

Drogas

Figura 6: Tratamientos.
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esta region. Clinicamente el LET se caracteriza por placas
induradas, suculentas, de tipo urticarianas, Gnicas o ml-
tiples, con una superficie brillante, rojiza o violdcea y lisa
sin cambios como taponamiento folicular en la superficie.
Los bordes estan bien delimitados aunque, en algunos
casos, hay una tendencia a que las lesiones se fusionen
en la periferia, produciendo una configuracién en circulo,
o con edema en la periferia, y aplandndose en el centro.
Las lesiones cutdneas aparecen en dreas expuestas al sol,
tales como la cara, la parte superior de la espalda, el area
en V del cuello, los misculos extensores de los brazos
y los hombros, en su mayoria, preservan los nudillos, la
cara interna de los brazos y las axilas.?® El aspecto hin-
chado de las lesiones de LET y la ausencia de afectacién
epidérmica clinicamente visible son las caracteristicas
mas importantes de este subtipo de LEC." Una vez que
las lesiones se desarrollaron pueden desaparecer de
manera espontanea en unos pocos dias o semanas, pero
generalmente vuelven a aparecer por brotes de forma
crénica. La patogénesis del LET es desconocida, pero se
cree que existen diferentes factores como la radiacién
ultravioleta (UV), desregulacion del sistema inmune y
otros factores que pueden contribuir al desarrollo de
esta entidad. La irradiacion UV puede desencadenar las
manifestaciones clinicas de LET. El mecanismo, se cree, es
mediante la induccién de la apoptosis de queratinocitos
sumado a un impedimento de su correcta eliminacién,
asf como también mediante la externalizacién de deter-
minados autoantigenos. Debido a esto, su localizacion
en areas fotoexpuestas es concordante a la asociacién
con la fotosensibilidad. Es importante destacar que se ha
demostrado en varios estudios, por medio de fototest,
que la induccién al LET por los rayos UV puede mostrar
un retraso en la aparicion de los sintomas, este retardo
puede ir desde una semana hasta 21 dias, por lo que
algunas veces es dificil para los pacientes relacionar la
exposicion solar como desencadenante. Es mds, algunos
sujetos estudiados negaron fotosensibilidad, pero el re-
sultado de su fototest en los estudios fue patoldgico.?' En
nuestra investigacion 50% de los pacientes refiri6 este
sintoma. Si bien la mayor afectacién se observé en el
rostro (71%), encontramos un compromiso significativo
de areas no fotoexpuestas como los miembros inferiores
(36%), los miembros superiores (43%) y el dorso (29%).
El compromiso tnico de parpados fue descrito en pocas
publicaciones hasta el momento;?*?* pero entre nuestros
pacientes, dos casos lo presentaron (uno de forma unila-
teral y otro bilateral). Otra caracteristica clinica particular
fue la presencia de hiperpigmentacion postinflamatoria
en 36% de nuestros pacientes, si bien la mayor parte

Med Cutan Iber Lat Am 2020; 48 (1): 7-15

12

www.medigraphic.com/medicinacutanea



Preti C et al. Lupus eritematoso tumidus

de los articulos niegan lesiones residuales, un articulo
de Passardi y colegas** informa hiperpigmentacién resi-
dual, por lo cual creemos que este hecho podria estar
relacionado con la coincidente etnia de los pacientes. La
localizacion en zonas no fotoexpuestas**® y la presencia
de lesiones atréficas fue documentada en sujetos de raza
negra, como caracteristica particular de este grupo.2® Por
otro lado, existen casos descritos de LET en asociacion,
previa o simultdnea, con lesiones de LEDC en la literatu-
ra,”” en nuestro estudio hubo tres casos con LEDC clésico
y uno con lesiones de LEDC tipo sabafién.

La asociacion de LET con enfermedad sistémica se
considera rara, algunos ejemplos de informes incluyen
un estudio prospectivo de seguimiento durante siete
anos que encontr6 a uno entre 15 pacientes, y otro
estudio retrospectivo que encontré a dos entre 15 pa-
cientes con LET y enfermedad sistémica.?® En nuestro
estudio encontramos dos pacientes con diagnéstico de
LES previo a las manifestaciones cutdneas de LET, a lo
que se sumaron dos sujetos que cumplieron criterios
ACR* durante la evolucién del LET. Lo llamativo fue
que si utilizdbamos los criterios SLICC,* este resultado
casi se duplicaba (siete pacientes cumplieron criterios
SILCC al final del estudio). Una diferencia fundamental
es que en los criterios SLICC consideran al LET como
una forma de lupus cutaneo, sumando un punto en
todos los pacientes de este estudio; adicional a esto,
64% de nuestros pacientes fueron positivos para ANA,
(la bibliografia comunica una asociacién de 10%).>' La
manifestacién clinica mds cominmente asociada fue
artritis en siete pacientes (50%), coincidente con otros
trabajos.*? Otros criterios fueron leucopenia, anticuerpos
anti-dsDNA, y mas importante hipocomplementemia
(otro punto diferencial con los criterios ACR); de hecho,
tres de los pacientes que cumplieron los criterios SLICC
para LES presentaron disminucién de C4. Ademas de la
diferencia en los criterios clasificatorios, una hipétesis
sobre la mayor incidencia de LES es que muchos de
nuestros pacientes fueron derivados al servicio, ya sea por
otros dermatélogos (36%) o reumatélogos (36%); por lo
tanto, al consultar, presentaban una larga evolucion de su
enfermedad y ANA positivo. Por otro lado es importante
considerar la etnia de los pacientes de nuestro trabajo, ya
que es conocida la asociacion de la raza negra e hispa-
noamericana con enfermedades mas agresivas,* lo que
quizas lograria influir en la mayor asociacién a LES o a
mayor incidencia de ANA. Hasta el momento, lesiones LE
no especificas no fueron descritas en ningin paciente con
LET; en contraste con ello, encontramos manifestaciones
cutdneas de urticaria vasculitis, livedo reticularis y pre-
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sentaron alopecia difusa, que consideramos en relacién
con el nimero de pacientes con LES. Se ha informado
que el LET puede imitar la alopecia areata cuando estd
presente en el cuero cabelludo,** manifestacién clinica
que se pudo observar en uno de nuestros pacientes,
aunque no fue confirmada por la biopsia.

Antes de aceptar que los casos eran LET genuinos
se descartaron los diagndsticos diferenciales, el lupus
eritematoso tumidus, es una entidad de dificil diagnés-
tico porque tiene gran similitud clinica con la erupcién
polimorfa solar (EPS), la infiltracién linfocitica de Jessner
(IL)) y la mucinosis eritematosa reticulada (MER). La EPS
se presenta como una erupcién tipo placa o papulosa
inducida por la radiacién UV. La diferencia con LET es
que este Gltimo presenta un retraso en la aparicion de las
lesiones después de la exposicion solar y la resolucion es
mas lenta. Histolégicamente ambos pueden mostrar un
infiltrado linfocitario superficial y profundo, en contraste
con el LET la EPS muestra un edema marcado en la der-
mis papilar y no hay presencia de mucina.* En el caso
de la IL) se observan papulas eritematosas que pueden
unirse en placas, induradas, asintomaticas. Se ubican en
rostro, parte superior de tronco y hombros. Evoluciona
por brotes y cura sin dejar secuelas. No suele presentar
fotosensibilidad y predomina en el sexo masculino. His-
tolégicamente se observa un infiltrado denso perivascular
y en ocasiones perianexial a predominio linfocitario en
dermis superficial y profunda, la epidermis puede ser
normal o presentar leve acantosis e hiperqueratosis,
pero tampoco hay presencia intersticial de depdsitos de
mucina.*® Es importante destacar que algunos autores
ya no consideran a ésta como una entidad especifica
de enfermedad, sino como una forma temprana de
LET.*” La MER posee alin mas coincidencias, es desen-
cadenada por la radiacion UV y tienen buena respuesta
con antimaldricos. A nivel histolégico también existen
superposiciones como infiltrados linfociticos CD4/CD8
perivasculares y perianexiales, presencia de mucina en
dermis y la posible presencia de células dendriticas. La
principal diferencia es que MER muestra un infiltrado
linfocitico menos denso, con depédsitos de mucina mas
superficiales. Algunos autores plantean que LET y MER
son espectros distintos de la misma patologia.*

Para cerrar LET es una enfermedad crénica que
puede disminuir la calidad de vida de los pacientes.
Desafortunadamente, no hay ningtin tratamiento para
erradicar de manera definitiva esta enfermedad. Dejar
de fumar®®y usar protector solar son aspectos de trata-
miento muy importantes. Los esteroides tépicos y los
antipaltGdicos orales son las opciones mds comunes.
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También se ha publicado la eficacia de tacrolimus 0.1%
pomada para LET como tratamiento opcional.*® Si bien
en algunos casos las lesiones cutdneas se resuelven de
forma espontdnea sin ningln tratamiento, la mayoria
de los pacientes con LET muestran una resolucion
completa de las lesiones cutaneas después de la terapia
sistémica con agentes antipaltdicos.*’ El uso de trata-
mientos inmunosupresores sistémicos debe reservarse
para casos muy severos y resistentes. Recientemente
el tratamiento con luz pulsada se informé como una
opcién interesante, debido a su eficacia y buen perfil
de seguridad.* Todos nuestros pacientes requirieron
tratamiento oral con antimaldricos, con respuesta fa-
vorable en la mayoria de los casos.

CONCLUSIONES

La mayoria de nuestros resultados concuerdan con otras
series, aunque se diferencian en algunos puntos impor-
tantes como la localizacion de las lesiones y su curacion,
la mayor positividad de ANA 'y la asociaciéon con LES.

1. En relacién a las diferencias clinicas podriamos intuir
que la relacién con la etnia de los pacientes llevaria a
la variacién en la curacién con hiperpigmentacién o
atrofia. El llamativo nimero de lesiones de localiza-
cién en miembros inferiores, acorde con un ndmero
creciente de estos casos en la literatura internacional,

ORIGINAL

estaria influenciado por el aumento de la sospecha
diagnéstica de LET.

. Una hipdtesis sobre la mayor incidencia de LES que

se puede plantear es que el porcentaje de pacientes
derivados al servicio por otros especialistas influy6 en la
muestra que puede no ser representativa de la pobla-
cién general, pero el diagnéstico de LES en la mayoria
de los pacientes fue posterior a la aparicién del LET.

. Otro punto a destacar es la diferencia observada en el

diagnéstico de LES al comparar los criterios ACR con los
SLICC, considerando estos dltimos, (particularmente al
LET como espectro del LEDC) lo que aumenta la sen-
sibilidad para el diagnéstico como ha sido informado
en otras publicaciones.

. Nuestras observaciones nos llevan a fortalecer, como

lo hacen otros autores, la importancia de reconocer
al lupus tumidus como una entidad en si misma, con
aumento en su diagndstico y conocimiento, sobre la
que podemos comenzar a considerar una asociacion
a LES hasta el momento no documentada.
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