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Lupus eritematoso discoide en nifos.

Reporte de un caso

Dra. Larissa Lopez Cepeda,* Dra. Laura Colombo Dud,** Dr. Alberto Ramos-Garibay***

RESUMEN

El lupus eritematoso discoide (LED) es una enfermedad poco comUn en la infancia. Menos del 2% de los pacientes la
desarrollan antes de los 10 afios de edad y pocos casos han sido reportados. Se comunica el caso de un paciente
masculino de 3 afios con lupus eritematoso cutaneo crénico variedad discoide y se comentan algunas caracteristicas
clinicas e histol6gicas de la enfermedad en la edad pediatrica.

Palabras clave: Lupus eritematoso discoide.

ABSTRACT

Discoid lupus erythematosus (DLE) is an uncommon disease in children. Lower than 2% of patients develop it before age 10
years and only few cases have been reported. We present a 3 year —old male with discoid lupus erythematosus cutaneous of
chronic course and considerations about the clinical course and histologic findings in the childhood.

Key words: Discoid lupus erythematosus.

INTRODUCCION

El LED es una de las manifestaciones dermatolégicas
del lupus eritematoso sistémico (LES) y constituye uno
de los once criterios para realizar el diagnostico.'?

En nifios, las manifestaciones cutdneas constituyen
el segundo signo mas comudn encontrado en el LES
hasta en el 77% de los casos, después de la afecta-
cion renal que se encuentra en un 84%. Los signos y
sintomas mas tempranos encontrados en un estudio
observacional de 57 nifios con LES fueron: fiebre, ar-
tritis 0 artralgia y eritema malar, ademas Ulceras ora-
les (46%), vasculitis (42%), fotosensibilidad (40%), alo-
pecia (32%) y el lupus discoide en un 19%.2

El lupus discoide en nifios es raro, especialmente
durante los primeros 2 afios de vida, pero su aspecto
clinico y topografia es muy semejante a la del adulto.
Sin embargo, poco se conoce acerca de la historia
natural de la enfermedad en la edad pediatrica. En va-
rios paises se ha encontrado una incidencia menor al
2%. Pierre My colaboradores observaron que de 1,578
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nifios, cinco presentaban lupus, sélo uno la variedad
discoide y menos del 3% desarrollaron la enfermedad
durante la primera década de la vida.!?

El lupus eritematoso cutaneo discoide esta caracteri-
zado por lesiones eritemato-escamosas, con atrofia, ta-
pones corneos y algunas veces hiperpigmentacion, que
forman una o varias placas ovales o circulares en forma
clasica con topografia localizada, en areas de piel fotoex-
puesta, principalmente por arriba del cuello (cara, “V” del
escote) sin afectacion del dorso de manos y antebrazos
(topografia diseminada). Se han comunicado casos de
distribucion “lineal” siguiendo las lineas de Blaschko.*

Debido al curso crénico de la enfermedad, se pue-
den observar lesiones atréficas y con cicatrices dis-
crémicas.

Para algunos autores en nifios, la incidencia de fo-
tosensibilidad (induccion o exacerbacion de lesiones
seguidas de la exposicion solar) se presenta en un 31
a 40% aproximadamente, siendo menos comun que
en los adultos, sin embargo otro estudio retrospectivo
la encontré en un 81% de los pacientes, por lo que la
exposiciéon solar debe considerarse como un factor
importante para la presentacion de estas lesiones.®*

En la mayoria de los estudios no se ha encontrado
distincion en la incidencia por sexo a diferencia de lo
gue sucede en la edad adulta.
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Debe distinguirse el LED del lupus eritematoso neo-
natal (LEN), que es un trastorno autoinmune caracteri-
zado por lesiones cutaneas transitorias con o sin blo-
queo cardiaco congénito que resulta de la transferencia
pasiva de autoanticuerpos maternos (Ro-SSA, SSB y
U1RNP) y con lesiones cutaneas similares a las en-
contradas en el lupus cutaneo subagudo (placas erite-
mato-escamosas pequefas, anulares, de aspecto se-
borreico, que se localizan en cara (region periorbitaria)
y piel cabelluda principalmente). Las lesiones pueden
aparecer al nacimiento o0 mas a menudo unas cuantas
semanas después, con resolucién a los 6 meses. Ade-
mas de la afectacion cardiaca, otras manifestaciones
sistémicas comunes son las hematologicas y hepati-
cas. Algunos autores consideran que mas del 10% de
los pacientes con antecedente de LEN pueden desa-
rrollar en la vida adulta una enfermedad colageno-vas-
cular, sobre todo después de la pubertad.5®

Pocos casos de lupus cutaneo subagudo y lupus
profundo han sido reportados en nifios. Se ha comuni-
cado el caso de una paciente femenina de 11 afios
con LED que 5 afios después desarroll6 lipoatrofia,
confirmandose un lupus profundo.®”’

La biopsia cutanea provee un diagndstico histopa-
toldgico mas exacto cuando las lesiones estan erite-
matosas y algunas veces puede ser de utilidad la in-
munofluorescencia. Los estudios de laboratorio
generales y anticuerpos especificos se indicaran de
acuerdo a la evolucion clinica y la sintomatologia de
cada paciente, sugiriéndose un control anual.

Brustein y Rodriguez consideran que en la edad pe-
diatrica no estan bien documentados los cambios histo-
logicos de la enfermedad y no han sido estudiados en
forma consistente.?® Sin embargo, el estudio de Pierre
M George y colaboradores, indica que las caracteristi-
cas histologicas y de inmunofluorescencia son simila-
res tanto en nifios como en adultos, y a pesar de que los
hallazgos histolégicos son distintivos para establecer el
diagnostico, en los nifios por lo general se requiere de
una correlacion clinico-patolégica.®

Algunos diagnosticos diferenciales que deben tomar-
se en cuenta son la hidroa vacciniforme y la protoporfi-
ria eritropoyética, aunque los hallazgos histologicos y la
inmunofluorescencia apoyan el diagnéstico de lupus.®

El tratamiento es individualizado e intermitente, con
recaidas. Se recomienda evitar la exposicion solar y el
uso de pantallas solares. Los esteroides topicos (clase
Il 6 IV) y las cloroquinas (sobre todo hidroxicloroqui-
na) siguen siendo la base del tratamiento. Se utiliza la
hidroxicloroquina a dosis de 4 a 6 mg/kg, se requiere
control oftalmolégico cada 6 meses por la retinopatia

gue puede producir. En algunos casos se puede utili-
zar también prednisona a dosis de 1 a 2 mg/kg al dia
por 2 semanas junto con las cloroquinas para tener un
control rapido de la enfermedad o sélo prednisona en
pacientes que no pueden tomar cloroquinas. En algu-
nos reportes se ha utilizado también la dapsona (50
mg al dia).x°

En la infancia, la transicién de LED a LES parece
ser mas comin y mas severa que en los adultos, aun-
gue no se tienen datos precisos. George and Tunnes-
sen han encontrado que el 31% de los pacientes pe-
diatricos con LED desarrollan LES en comparacién con
el 6% de los adultos y tienen el mismo riesgo de desa-
rrollar afectacion visceral severa comparado con otros
nifios de LES.%°

En otra serie,* no se encontré progresion a LES des-
pués de 30 meses de seguimiento. Sin embargo, la
mayoria de los autores coinciden que la progresion en
nifilos con LED a LES es alta, y que la mayoria de los
que desarrollan LES presentan sintomas a edades tem-
pranas (promedio de 11 afios). La determinacion de
anticuerpos antinucleares no es un método predictivo
confiable para saber quién desarrollara la enfermedad.
Por lo tanto es necesario un seguimiento a largo plazo
de todos los pacientes.?1?

CASO CLINICO

Masculino de 3 afios de edad, con dermatosis locali-
zada a cabeza de la cual afecta la cara y de ésta la
region malar y el dorso de la nariz en forma bilateral y
simétrica; de aspecto monomorfo constituida por pla-
cas irregulares de tamafio variable con hipo e hiper-
pigmentacion y atrofia, de evolucion cronica y asinto-
matica (Figuras 1, 2 y 3).

En resto de piel y anexos no presentaba otras alte-
raciones. Al interrogatorio refiere la madre que inicio
hace 1 afio con “guemadura” después de exposicion
solar, la cual dejé “manchas” que nunca se quitaron y
gue se fueron obscureciendo hasta el estado actual.

Todos los antecedentes heredo-familiares fueron
negados, asi como el uso de tratamientos previos y
sintomatologia general. Con estos datos clinicos se
realizé el diagnostico de LED, por lo que se realiz6 una
biopsia incisional la cual fue compatible con el diag-
néstico clinico (Figuras 4 y 5). Se realizaron estudios de
laboratorio (BH con VSG y EGO), asi como determina-
cién de anticuerpos antinucleares, todos en parame-
tros normales. Se inicié tratamiento con pantalla solar
preparada y con hidroxicloroquina a 4 mg/kg al dia. Se
envio al paciente al Instituto Nacional de Pediatria en
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Figura 1. Topografia caracteristi-
ca en dreas fotoexpuestas.

Figura 3.

Figura 2.

Figuras 2 y 3. Placas hipo e hiperpigmentadas con atrofia.

donde contindia en seguimiento integral con el apoyo
que esta institucion ofrece.

DISCUSION

El LED en nifios sigue siendo un padecimiento raro,
sobre todo cuando inicia antes de los 3 afios, (como
en nuestro paciente) y que puede dar dificultades para
realizar el diagndstico y como ya se mencion6 aunque
el curso es cronico y muy similar a lo que ocurre con
los adultos, no hay un predominio de sexo y no se ha
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Figura 4. Imagen histolégica.
Los cortes muestran epidermis
con hiperqueratosis, paraque-
ratosis focal y zonas de atrofia
que alternan con acantosis. En
dermis media y profunda infil-
trados linfocitarios moderados
focales con vasos dilatados y
congestionados.

Figura 5. Imagen histolégica. Se aprecia mayor au-
mento de la discreta degeneracion hidrépica de la
basal y engrosamiento de la zona de la membrana
basal.

establecido con claridad la incidencia de progresion a
LES debido a los pocos casos reportados.

Es muy importante tener en cuenta la exposicion
solar como un factor desencadenante o exacerbante
de la enfermedad por lo que la proteccién solar mini-
ma con FPS 15 es indispensable.

Ya que no existen marcadores predictivos que pue-
dan indicarnos cuando un paciente estd progresando
a LES, es necesario un seguimiento cercano a largo
plazo; que nos permita intervenir a tiempo y siempre
de acuerdo a la evolucion clinica. Hasta el momento
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no estéa claro qué tipo de LED (localizado o disemina-
do) tiene mayor riesgo de evolucionar a un LES, pero
se sabe que las manifestaciones sistémicas aparecen
a corta edad.
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