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RESUMEN

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad
autoinmunitaria créonica multisistémica con
manifestaciones clinicas diversas y complejas.

Los sintomas iniciales son inespecificos. La piel es
uno de los sitios mas frecuentemente afectados. Su
manifestacion cutanea puede presentarse sola o
asociada a sintomas sistémicos’

Los criterios de clasificacién del lupus eritematoso
sistémico (LES) han sido redactados anteriormente
en tres ocasiones: 1982, 1997y 2012. En esta
revision del 2019 se toma la presencia del
anticuerpo ANA como criterio de entrada mas que
como criterio de clasificacion (Tabla 1). De este

modo, se reflejaba mejor la patogénesis subyacente,

y se tienen en cuenta las caracteristicas de los ANA
(alta sensibilidad y especificidad limitada). También
se penso en repartir la “importancia” de cada uno
de los criterios empleados, asi que se empled una
metodologia “por pesos” (Tabla 1). Estos criterios
constituyen un cambio de paradigma en la
clasificacién del LES. Tienen ademds una buena
sensibilidad y especificidad, mejorando las cifras de
los criterios anteriores.

Su tratamiento depende de las manifestaciones
clinicas y su abordaje debe ser multidisciplinario. Su
supervivencia ha mejorado gracias al diagndstico y
tratamiento precoz. Sin embargo, su prondstico
continua siendo grave.

Esta patologia presenta lesiones en érganos
especificos, la enfermedad cutdnea es una de ellas.
La gran mayoria de los pacientes con LE desarrollan
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SUMMARY

Lupus erythematosus (LE) is a multisystemic chronic
autoimmune disease with diverse and complex
clinical manifestations.

The initial symptoms are nonspecific. The skin is one
of the most frequently affected sites. Its cutaneous
manifestation can appear alone or associated with
systemic symptoms.

The classification criteria for systemic lupus
erythematosus (SLE) have been previously written
on 3 occasions: in 1982, 1997 and 2012.

In this revision of 2019, the presence of ANA is
taken as an entry criterion rather than as a
classification criterion. In this way, the underlying
pathogenesis was better reflected, and the
characteristics of the ANA (high sensitivity and
limited specificity) are taken into account. It was
also thought to distribute the «importance» of each
of the criteria used, so a «by weight» methodology
was used. These criteria constitute a paradigm shift
in the classification of the LES. They also have good
sensitivity and specificity, improving the figures of
the previous criteria.

Its treatment depends on the clinical manifestations
and its approach must be multidisciplinary. Their
survival has improved thanks to early diagnosis and
treatment. However, his prognosis remains dire.
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lesiones cutaneas en algin momento de la
enfermedad y muchas veces suele ser el motivo de
consulta del paciente.

Cuando afecta a la piel se puede presentar como
lupus eritematoso agudo, lupus eritematoso
subagudo y lupus eritematoso crénico, esta
clasificacion esta basada en la morfologia clinica, la
duracion media de las lesiones cutaneas y el examen
histopatoldgico.

Generalmente el tratamiento para el lupus
eritematoso cutaneo, estad basado en una foto
proteccién estricta, y como medicamentos de
primera eleccion, por via oral, los antimaldricos,
reconocidos como de utilidad para el control de esta

enfermedad.

PALABRAS CLAVE KEY WORDS

lupus eritematoso, lupus eritematoso agudo, lupus lupus, acute lupus erythematosus, subacute lupus
eritematoso subagudo. erythematosus.
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CASO CLINICO:

Paciente femenina de 30 afios, que acude al servicio de dermatologia con lesiones localizadas en
caray cuello. A la anamnesis no refiere antecedentes personales de relevancia, ni tampoco se
constata en la historia clinica. Al examen fisico se describen placas eritematosas infiltradas,
localizadas en region superciliar, mejillas (figuras 1y 2) y cuello (figuras 3y 4), éstas tienen una
evolucion de aproximadamente un afio, habiéndose notado exacerbacion con el calor.

Figura 1.Placas hiperqueratdsicas, bien delimitadas, con escamas adherentes en ambas mejillas y
regidn superciliar.
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Figuras 3y 4. Las lesiones de cuello son mas pequefias, eritematosas e infiltradas.

Se realiza biopsia incisional de la lesién superciliar derecha, y el estudio histolégico mostré intensos
cambios dermoepidérmicos consistentes en vacuolizaciéon de la membrana basal completa, con
descarga meldnica, acantosis de la capa espinosa, hiperqueratosis vitrea y marcado engrosamiento
festoneado PAS positivo de la capa basal. Estos cambios se extienden al epitelio folicular. La dermis
es edematosa, con telangiectasias e infiltrados inflamatorio linfocitario perivasculares y perianexiales
pilosos, con agresion focal del epitelio de la vaina externa. No se observa necrosis fibrinoide ni
vasculitis. Conclusion diagnodstica: lupus eritematoso, lesion en evolucion subaguda activa.
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No se pudo realizar biopsia para estudio de inmunofluorescencia, ya que no se cuenta con esa
técnica en el hospital.

Dentro de las pruebas seroldgicas se realiza: hemograma completo, pruebas de funcién tiroides,
hepatograma, y funcion renal. VDRL, HIV, factor reumatoide, VES, PCR, C3. Todos con resultados
normales. Se solicita perfil inmunoldgico con el siguiente resultado:

ANA +++

Anti Sm +

Anti RO/SSA+

Anti SSB —

Jo-1-

SCL-70-

RNP +

Anti mitocondria—

Anti musc. liso—

Anti cardiolipina screening: no hay reactivo

Anti AND doble cadena: no hay reactivo

También se realiza interconsulta con oftalmologia para corroborar que no exista contraindicacion
para iniciar tratamiento con hidroxicloroquina.

Se indicd corticoides locales, fotoproteccion e hidroxicloroquina 400mg/dia.

Al cabo de 6 meses de tratamiento se evidencia buena respuesta, observandose hiperpigmentacion
residual postinflamatoria en algunas lesiones.

Se realizan controles periddicos y luego de un afio no se observa actividad de la enfermedad.
DISCUSION

La naturaleza heterogénea del lupus eritematoso (LE) hace que su diagndstico sea un reto médico.
Las manifestaciones de LE estan asociadas a una gran variedad de autoanticuerpos, lo que da lugar a
la formacion y depdsito de complejos inmunoldgicos y otros procesos inmunes, generando una
afectacion multiorganica de evolucidén variable. Esta variabilidad en la presentacion clinica y
patogénesis hace que esta patologia sea una enfermedad de dificil diagndstico*

Los criterios de clasificacion del lupus eritematoso sistémico (LES) han sido redactados
anteriormente en 1982, 1997 y 2012.% Los criterios SLICC de 2012 solo permiten diagnosticar el LES
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en un estadio avanzado y totalmente sintomético.? El principal objetivo de la nueva iniciativa
conjunta de la European League Against Rheumatism (EULAR) y el American College of
Rheumatology (ACR) era definir los criterios de clasificacién del LES de manera que fueran mas
sensibles que los criterios de 2012 e igual de especificos y Utiles para clasificar y diagnosticar la
enfermedad en un estadio de desarrollo temprano, para asi prevenir los dafios organicos
permanentes.z'3

La American College of Rheumatology ha actualizado sus criterios serolégicos y clinicos para una
correcta evaluacion ante la sospecha de lupus. A partir de esta nueva clasificacién se puede

. ; . 4-5
diagnosticar en forma mas precoz (Tabla 1).

Su tratamiento y seguimiento es multidisciplinario, dependiendo de las manifestaciones clinicas y de
la presencia o ausencia de afectacion de érganos vitales. El objetivo del tratamiento es controlar los
sintomas y signos clinicos, como prevenir sus complicaciones. No es solamente farmacoldgico
(antiinflamatorios no esteroideos, antipaludicos, corticoides, inmunosupresores, vitamina D, calcio),
otras medidas también son importantes, como la educacion sobre la enfermedad al paciente y su
familia, la cumplimentacién del tratamiento, la proteccion solar, el tratamiento y prevencion de las
infecciones y de los factores de riesgo cardiovascular. 6
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Criterio de entrada
Anticuerpos antinucleares en titulo 2 1:80 (en cualquier momento )
Criterios adicionales:
-La existencia de un criterio en al menos una ocasion es suficiente
-La clasificacion del LES requiere al menos un criterio clinico y 2 10 puntos.
-Los criterios no tiene por qué ser simultaneos.
-Dentro de cada dominio, sélo se cuenta el criterio de mayor ponderacion para la puntuacion
total.
Dominios clinicos y criterios Peso | Dominios inmunolégicos Peso
Constitucional Anticuerpos antifosfolipido
e Fiebre 2 e Anticuerpos anticardiolipina o anti 2
BGP1 o anticoagulante ldpico
Hematoldgico Proteinas del complemento
e Leucopenia 3 e (C3 O C4 bajo 3
e Trombocitopenia 4 e C3 Y C4 bajo 4
e Hemolisis autoinmune 4
Neuropsiquidtrico Anticuerpos especificos
e Delirio 2 e Anticuerpos anti-DNA o 6
e Psicosis 3 anticuerpos anti-Sm
e Convulsiones 5
Mucocutineo
e Alopecia no cicatricial 2
e Ulceras orales 2
e Lupus subagudo cutdneo o lupus 4
discoide 6
e Lupus cutaneo agudo
Serosas
e Efusion pleural o pericardica S
e Pericarditis aguda 6
Musculoesquelético
e Afectacion articular 6
Renal
e Proteinuria >0,5g/24horas B
e Biopsia renal con afectacién clase | 8
oV 10
e Biopsia renal con afectacién clase
Iolv
Puntuacion total:
Se clasifica como LES con una puntuacion de 10 o mas, si se cumple el criterio de entrada.

Tabla 1: Actualizacién de criterios seroldgicos y clinicos para una correcta evaluacién ante la sospecha
de lupus. American College of Rheumatology (2019)

El lupus eritematoso cutaneo (LEC) se refiere a los cambios inflamatorios en la piel que ocurren
debido al LE. Los hallazgos en la piel constituyen con frecuencia las primeras manifestaciones clinicas
del LE sistematico. Debido a la variedad clinica que presenta el LEC también resulta dificil su correcto
diagndstico y apropiada clasificacion.
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El Lupus eritematoso cutaneo subagudo (LECSA) es un subtipo de lupus eritematoso (LE) definido
por caracteristicas clinicas, seroldgicas e inmunogenéticas propias. Se caracteriza clinicamente por
fotosensibilidad y seroldgicamente por la presencia del anticuerpo anti Ro. &7

Predomina en mujeres alrededor de la cuarta década de vida.
Pero puede verse a edades mas tempranas y en ambos sexos.
EI LECSA es la forma de presentacion en el 10 -15 % de los LE.

La radiacion ultravioleta, ciertos farmacos, el tabaco y el stress se consideran factores agravantes de
la enfermedad.

Clinicamente es una erupcion fotosensible, recurrente, superficial, simétrica, no indurada y no
cicatricial. Afecta la zona de piel fotoexpuesta como la cara, cuello, escote, dorso, hombros y zona
extensora de brazos. A veces respeta la zona centro facial.®

Existen dos variantes cldsicas: anular y papuloescamosa. Se han descripto formas vesicoampollar,
pitiriasiforme, eritrodérmica, eritema multiforme o simil net.

Las lesiones desaparecen en semanas o meses. Resuelven sin dejar cicatriz ni atrofia. Pueden dejar
una leucodermia y telangiectasias a veces persistentes.

Los pacientes con LECSA pueden tener fatiga, dolores musculares y articulares ademas de la
erupcion cutanea. Pocas veces desarrollan enfermedad sistémica grave.

En cuanto a los hallazgos inmunolégicos, es necesario la presencia de ANA en titulos mayor o igual a
1:80 (en cualguier momento) y los autoanticuerpos Anti-Ro/SSA circulantes que se encuentran en el
70% al 90% de los pacientes con LECSA, por lo que es un criterio importante a considerar en el
diagnostico, pero no es un anticuerpo de la enfermedad especifico, ya que se pueden encontrar
positivos en el Sindrome de Sjogren, en el Lupus Neonatal, en el Lupus Sistémico, entre otros.
También existen los anticuerpos antilLa/SSB, estos son positivos cerca del 35% de los casos.

El LECSA inducido por drogas no es infrecuente. Los farmacos suelen ser causa de esta patologia.

En cuanto al tratamiento es primordial el uso de proteccidn solar para todos los pacientes. Este uso
debe ser diario y renovarse cada 4 hs. El factor de proteccién debe ser superior a 50 y colocarse 30
minutos antes de salir al aire libre.

Los esteroides tdpicos son los usados con mayor resultado en el tratamiento de esta patologia.
Debido a los efectos adversos que ocasionan sobre la piel este tipo de farmacos se recomienda que
SuU uso sea intermitente o “tiempo- limitados”.

En cuanto a los farmacos sistémicos, los antimalaricos son los de primera eleccién, su mecanismo de
accion no esta del todo establecido; se cree que inhiben las prostaglandinas, suprimen la
presentacion de antigenos y de citoquinas patdgenas, asi como la inhibicion de receptores tipo toll; y
tendrian propiedades fotoprotectoras.
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La hidroxicloroquina es el agente de preferencia para iniciar la terapia (dosis de 200 mg, dos veces al
dia). La respuesta al tratamiento suele tomar de 3 a 6 meses por lo que es importante comunicarselo
al paciente.

Es generalmente aceptado que el periodo de tratamiento minimo sea de 2 meses y una vez que las
manifestaciones clinicas mejoran sostenerlo por un periodo de 6 meses a un afio, en donde se
podria disminuir la dosis a la mitad.

CONCLUSION

El lupus eritematoso cutdneo subagudo es una patologia poco frecuente de prondstico favorable,
compromiso leve (solo un 10 a un 15% presentan nefritis, compromiso nervioso y vasculitis
sistémica). Es importante el diagndstico temprano para evitar estas complicaciones.

Cabe destacar, por ultimo, el impacto social que presenta esta enfermedad, comprender la
enfermedad no solo es establecer un diagndstico y estrategias terapéuticas, sino que también estar
atentos a las conductas y sentimientos manifestados por el paciente haciendo un abordaje
interdisciplinario para mejorar la calidad de vida.
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