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Lupus eritematoso discoide en nifios.
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RESUMEN

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad autoinmune cuyo espectro varia desde una forma cutanea relativamente
benigna hasta una forma sistémica severa y potencialmente fatal. Esta afeccién sistémica se caracteriza por anormalidades
inmunolégicas humorales y celulares que conducen a la destruccion tisular a través del depésito de complejos inmunes'y
autoanticuerpos. El 65% de los pacientes con LES presentan lesiones cutaneas tipo discoide en la evolucion de su enferme-

dad, y el 20% inician con lesiones discoides.
Palabras clave: Lupus eritematoso discoide.

ABSTRACT

The lupus erythematosus (LE) it is an illness autoimmune whose spectrum varies from a relatively benign cutaneous form
until a severe and potentially fatal systemic form. This systemic affection is characterized by abnormalities immunologic
humorales and cellular that drive to the destruction tisular through the deposit of complex immune and autoantibody. Sixty
five percent of the patients with they present lesions cutaneous type LED in the evolution of their iliness, and 20% they

begin with lesions discoides.

Key words: Discoid lupus erythematosus.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso es una enfermedad autoinmune,
heterogénea, caracterizada por la produccion de autoan-
ticuerpos, cuando afecta exclusivamente la piel, se de-
nomina lupus eritematoso cutaneo, sin embargo el po-
tencial para producir dafio en diversos 6rganos, da como
consecuencia la forma severa, conocida como lupus eri-
tematoso sistémico.

El sistema de nomenclatura y clasificacion original
ideado por James N. Gillian divide las manifestacio-
nes cutaneas del LE en las lesiones que son histopa-
tolégicamente especificas del LE (enfermedad cuta-
nea LE especifica) y aquellas que no son especificas
desde el punto de vista histopatolégico (enfermedad
cutanea LE no especifica). El térmico LE cutéaneo a

* Dermatéloga del Centro Dermatolégico Pascua (CDP).
**  Dermatopatologa del CDP.
**  Residente del 2° afio Dermatologia, CDP.

menudo se utiliza como sinénimo de la enfermedad
cutanea especifica de LE como designacion global
para tres categorias mayores de la enfermedad cuta-
nea de LE especifico; LE cutdneo agudo (LECA), LE
cutaneo subagudo (LECS) y LE cutaneo crénico
(LECC).

El lupus eritematoso infantil se puede dividir en
dos tipos, el primero incluye formas de lupus erite-
matoso sistémico (LES), lupus eritematoso discoide
(LED) y lupus eritematoso subagudo (LECS) que se
diagnostican en menores de 16 afios. En general se
trata de cuadros similares a los del adulto pero con
ciertas peculiaridades. El LED representa la mani-
festacién mas benigna del espectro, en la cual ge-
neralmente existen alteraciones demostrables en el
organo piel.22

EPIDEMIOLOGIA

El LED es poco frecuente en la infancia: s6lo un 2% de
todos los LED aparecen antes de los 10 afios. Aunque
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es una enfermedad rara en los nifios, el hecho de que
s6lo se encuentren 23 casos comunicados en la biblio-
grafia de lengua inglesa hace suponer que la mayoria
de los casos no se publican, o lo hacen en lengua no
inglesa, o en revistas no incluidas en los sistemas elec-
tronicos de busquedas.®

MANIFESTACIONES CLINICAS

Las lesiones de LED se encuentran aproximadamen-
te en un 70% en cabeza con predominio en mejillas
(90%), dorso de nariz, labio superior, puede ser afec-
tada incluidos las cejas, los parpados y los labios. A
menudo el LED respeta los pliegues nasolabiales.
Hasta un 30% se presenta en forma diseminada afec-
tando ademas: cuello, “V” del escote y zonas expues-
tas al sol de miembros superiores e inferiores. Ex-
cepcionalmente afecta tronco. En la variedad mas
caracteristica comienzan como maculas de color rojo
purpura, papulas o placas pequefias y rapidamente
desarrollan una superficie hiperqueratésica. Las le-
siones tempranas del LED evolucionan de manera
tipica a placas eritematosas, de forma redondeada,
bien limitadas con contornos netos policiclicos de
forma variable. El tamafio puede variar de unos cuan-
tos milimetros a varios centimetros que abarcan al
confluir amplias extensiones de la cara y otras areas
bien delimitadas cubiertas por escama adherente
prominente que se extiende hacia el interior de los
orificios de los foliculos pilosos dilatados. Las lesio-
nes iniciales del LED se expanden en forma tipica
con eritema e hiperqueratosis en la periferia y dejan
una cicatriz central atréfica, telangiectasias e hipo-
pigmentacion. En este estadio las lesiones del LED
pueden asociarse con placas deformadas, confluen-
tes y grandes. La acumulacion de tapones querato-
sicos en los foliculos dilatados es tan importante que,
a corto lazo, comienza con la pérdida del pelo. Cuan-
do se levanta la escama adherente de las lesiones
mas avanzadas, es posible observar clavos quera-
tésicos semejantes en apariencia a tachuelas de al-
fombras, que se proyectan desde la superficie infe-
rior de la escama (signo de la “tachuela de la
alfombra”). Cuando las lesiones del LED aparecen
en la region perioral, éstas pueden resolverse con
un llamativo patrén acneiforme de cicatrices en ho-
yuelos. Las lesiones localizadas de LED se presen-
tan so6lo en la cabeza y el escote, mientras que las
lesiones generalizadas de LED se presentan tanto
por encima como por debajo del cuello. Las lesiones
del LED por debajo del cuello aparecen la mayor
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parte de las veces sobre las superficies extensoras
de los bazos, de los antebrazos y de las manos. Las
ufias pueden tener cambios de coloracion, engrosa-
miento del hiponiquio, estrias y fracturas del plato
ungueal. Pueden afectarse las mucosas bucal, geni-
tal y anal hasta en 3%. Los pacientes pueden cursar
con fendmeno de Raynaud en 14%. La cuarta parte
pueden presentar artralgia. Las lesiones de LED
pueden agravarse por la exposicion a la luz solar
pero con menor extensién que las lesiones del LECA
y del LECS. En el LED, como también en otras for-
mas de enfermedad cutanea de LE, la actividad pue-
de ser desencadenada por alguna forma de trauma-
tismo cutaneo (fenbmeno de Koebner).+1?

Pese a todas las similitudes que inicialmente hi-
cieron pensar que el LED infantil era en todo super-
ponible al del adulto, salvo en la edad, hay una serie
de rasgos diferenciales descritos por Georges y Tun-
nessen. En los nifios no hay preferencia de sexo
mientras en los adultos es mas frecuente en el sexo
femenino. La incidencia de fotosensibilidad es me-
nor en la edad pediatrica, y se presenta solo en el
35% de los casos, en contraposicion al 60% de los
adultos.

La diferencia mas importante es en cuanto al por-
centaje de progresiéon a LES, claramente superior en
los casos infantiles, mientras en los nifios es de un 30%.
Todos los que progresan a LES lo hacen a edades tem-
pranas (8-12 afos) lo que sugiere ademas una asocia-
cion entre el LE infantil y el LES infantil.

Por otro lado, en adultos la presencia de lesiones
lupus discoide se considera un signo de buen pro-
nostico, mientras que en los nifios no parece prote-
ger del desarrollo de formas graves de LES.>$No hay
ningun parametro clinico o analitico que nos permita
predecir qué casos evolucionaran a la afeccién sisté-
mica, pero, dado el elevado porcentaje de progresion,
se recomiendan controles periddicos semestrales
(como minimo) de estos nifios, incluyendo estudios
de funcionamiento hepatico y renal asi como deter-
minacion de autoanticuerpos.

La interrelacion entre el LED clasico y el LES ha es-
tado sujeta a mucho debate.® Pueden ser resumidos los
siguientes puntos:

1) El 5% de los pacientes que se presentan con lesio-
nes de LED clasico desarrollan de manera subsiguien-
te una evidencia equivocada de LES.

2) Los pacientes con LED generalizado (lesiones tan-
to por encima como por debajo del cuello) tienen
un elevado porcentaje de alteraciones inmunol6-
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Figuras 1 y 2. Aspecto clinico: placas eritematosas escamosas de
diferentes tamafios y algunas con centro atréfico.

Figuras 3y 4. Placas eritematoescamosas en dorso de manos.

Figura 5. Epidermis con hiperqueratosis con paraqueratosis Figura 6. Se observa un foliculo piloso con alteracion en su
con tapones cérneos zonas de atrofia y degeneracion hidro- pared por invasion de linfocitos. (H-E 25X).
pica de la capa basal (HE 4X).
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gicas, un alto riesgo de progresion a LES y un
alto riesgo de desarrollo de manifestaciones mas
severas de LES que los pacientes con LED locali-
zado.

DIAGNOSTICO

El curso clinico es asintomatico, crénico y benigno ya
gue en 95% de los casos no hay afectacién sistémica.
Cuando ésta existe es moderada y tiende a acompa-
fiarse de artralgias y eventualmente fiebre y mal estado
general.

Las variantes diseminadas y con paniculitis son
las que con mayor frecuencia pueden acompafiarse
de afecciones sistémicas, agregandose fenémeno de
Raynaud y vasculitis de pulpejos. Ocho por ciento
de los pacientes pueden presentar positividad en la
deteccién de anticuerpos antinucleares, pero en ti-
tulos bajos. Las lesiones presentan banda lipica
hasta en 95% de los casos; en piel no afectada, es
negativa.'

HISTOPATOLOGIA

Los rasgos histologicos méas constantes en el LED
infantil son la degeneracion vacuolar de la capa ba-
sal, con un denso infiltrado linfocitario dérmico peri-
vascular y perianexial y el edema endotelial. Altera-
ciones epidérmicas como hiperqueratosis, tapones
foliculares o atrofia epidérmica alternando con acan-
tosis, son menos frecuentes por lo que los cambios
de la interface son de especial valor diagndstico en
los nifios con LED.**'7 La inmunofluorescencia es
positiva en la mayoria de los casos (aproximadamen-
te un 80%) y como en los adultos presenta deposi-
tos variables de 1gG, IgA, IgM y C3 en la membrana
basal.'

TRATAMIENTO

El tratamiento esta condicionado por el grado de exten-
sién y actividad de la enfermedad. Los tres pilares béasi-
cos en los que asienta el tratamiento de LEC son la
fotoproteccion, la aplicacion de corticoides y la terapia
sistémica con diferentes farmacos entre los que desta-
can los agentes antimalaricos.”1°

En cualquier caso deberé evitarse la exposicion so-
lar excesiva, y prescribirse un fotoprotector con FPS
superior a 15, ademas deben recibir instruccion acerca
de la proteccion de las fuentes de radiacion UV prove-
nientes de la luz solar y artificial y deben ser advertidos
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para que eviten el uso de farmacos con potente accién
fotosensibilizante como la hidroxiclorotiazida, griseoful-
vina y el piroxicam.

En cuanto a los esteroides topicos, éstos, pueden ser
de ayuda en la fase inflamatoria. Son utilizados cuando
las lesiones son escasas y limitadas a un area de la piel
pequefia. Es una norma de seguridad recomendar la
aplicacion de corticoides de baja potencia en la piel de la
caray los pliegues y reservar los de media y alta poten-
cia para la piel de tronco y las extremidades, con el obje-
to de evitar la aparicion de atrofia.®

Con respecto a la terapia médica especifica, las
medidas locales deben ser maximizadas y se deben
emplear agentes sistémicos si la enfermedad local
activa persiste o la actividad sistémica se superpo-
ne.

La hidroxicloroquina a dosis de 4-6 mg/kg/dia se con-
sidera segura. Si se utiliza cloroquina, la dosis maxima
es 4.4 mg/kg/dia. Como en los adultos, estos farmacos
requieren de un control oftalmoldgico periddico, asi como
de la realizacion de biometria hematica y bioquimica
béasica cada 4 a 6 meses.'>18

En los pacientes con lesiones discoides resisten-
tes a los antimalaricos y en pacientes quienes no
toleran los antimalaricos la talidomida se ha utiliza-
do en forma satisfactoria. A dosis de 100-200 mg/
dia es otro farmaco que puede resultar de una gran
eficacia al tratamiento de las formas graves y refrac-
tarias de LEC. La respuesta es rapida, puede ocurrir
en las primeras dos semanas y la remision comple-
ta puede alcanzarse en uno a dos meses. Sin em-
bargo, es frecuente que las lesiones recidiven al
abandonar el tratamiento por lo que, a menudo, éste
debera prolongarse con una dosis de mantenimien-
to (25 a 50 mg/dia). Aunque la talidomida posee pro-
piedades inmunomoduladoras y antiinflamatorias su
mecanismo de accidn es desconocido. In vitro la ta-
lidomida inhibe la quimiotaxis de los neutréfilos, dis-
minuye la fagocitosis mediada por leucocitos poli-
morfonucleares y por monocitos adherentes,
selectivamente inhibe la produccion del factor alfa
de necrosis tumoral e inhibe las respuestas de las
células T proliferativas e in vivo la talidomida ha mos-
trado que inhibe la produccién de IgM en un sistema
murino y disminuye los niveles de inmunoglobulina
circulante e pacientes con LES.*®

CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente del género mas-
culino de 9 afios de edad, originario y residente de
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México, Distrito Federal quien consulta por presentar
lesiones en cara y manos con historia de 3 meses de
evolucién, las cuales incrementan con la exposicion
solar.

Se trata de una dermatosis diseminada a cabeza y
extremidades superiores de las cuales afecta cara en
pabellones auriculares, frente, parpados superiores,
dorso de nariz, regién malar, maxilar y mentoén, (Figu-
ras1ly 2).

De las extremidades superiores afecta dorso de
manos y dedos. La dermatosis es bilateral y simétri-
ca. La dermatosis se encontrd constituida por nume-
rosas placas de diferentes tamafios y formas; erite-
matosas con escamay centro atrofico; algunas otras
placas con aspecto “papular” y liquenificacion, de
bordes bien definidos, de evolucién aguda y asinto-
matica (Figuras 3y 4).

Dentro de los examenes paraclinicos Gnicamente
se encontrd anormalidad en el examen general de
orina: con trazas de albumina. El resto de los exa-
menes incluyendo panel reumatoldgico y determina-
cion de autoanticuerpos dentro de parametros nor-
males.

ESTUDIO HISTOPATOLOGICO

Con el nimero de estudio P-2257/2005 se hizo la si-
guiente descripcion:

Los cortes muestran una epidermis con hiperquera-
tosis paraqueratdsica, depositos de fibrina, restos celu-
lares, tapones cérneos, zonas de atrofia, degeneracion
hidropica de la capa basal y focos de engrosamiento de
la zona de membrana basal. En la dermis superficial
hay edema, vasos dilatados y congestionados, asi como
infiltrados linfocitarios moderados perianexiales. (Figu-
ras5y 6).

COMENTARIO

En la Clinica de Enfermedades Colageno Vascula-
res del Centro Dermatolégico Pascua se realizé una
revision de casos durante el periodo comprendido
de 1982 al afio 2000 de la cual se evidenciaron 881
pacientes con diagnostico de lupus eritematoso cu-
tdneo de los cuales 104 casos correspondieron a
menores de 18 afios (5.1%). Se pudo observar que
se presentd un mayor nimero de casos de LEC en
pacientes cuyas edades fueron mayores de 10 afios.
Se identificaron 4 lactantes mayores (3.9%) escola-
res 35 (33.7%), prepuberes 24 (23.1%) y adolescen-
tes 38 (36.6%). De las variedades de LEC, 84 casos

correspondieron a LED y 20 a lupus eritematoso pro-
fundo. De estos casos solo 2 evolucionaron a la for-
ma sistémica. De acuerdo a estas observaciones se
puede concluir que el LEC es poco frecuente en la
poblacion menor de 18 afos, la afectacion de zonas
fotoexpuestas es igual que en el adulto. Es impor-
tante vigilar periddicamente a estos pacientes, ya
gue tienen la posibilidad de evolucionar a la forma
sistémica. En base a lo anterior se confirma el ca-
racter dinamico cronobiolégico evolutivo del lupus eri-
tematoso.
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