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RESUMEN:

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad inflamatoria, autoinmune y crénica que afecta a multiples érganos
mediante la produccién de autoanticuerpos y complejos inmunitarios, causando sintomas de acuerdo a su localizacién, pudiendo
ser leves, graves, e incluso fulminantes. Su manifestacién cutdnea puede presentarse junto a las manifestaciones sistémicas, llegando
a ser muy intensa, de forma que predomine una extensa necrosis cuténea. Debido a que no existe un sintoma o hallazgo exclusivo
para hacer el diagndstico de LES, nos basamos en hallazgos clinicos y de laboratorio. El American College of Rheumatology ha
establecido criterios que se utilizan para confirmar el diagndstico en pacientes que ingresan para grandes estudios. Su tratamiento
depende de las manifestaciones clinicas, su abordaje debe ser multidisciplinario y a pesar de los avances en relacién a ello, su
prondstico continta siendo grave. El presente caso clinico se trata de una mujer de 32 afos, diagnosticada de LES grave con
presentacién cutdnea subaguda, con buena respuesta al tratamiento posterior al diagndstico. Por lo tanto es necesario que el médico
de atencién primaria sepa reconocer a este tipo de pacientes a fin de realizar un diagnéstico temprano para que sea instaurado un
manejo eficaz y Oportuno en estos pacientes.

PALABRAS CLAVE: Lupus eritematoso sistémico, lupus eritematoso cutdneo, afectacién de la piel.

ABSTRACT:

Systemic Lupus Erythematosus (SLE) is a chronic multisystem autoimmune disease that affects multiple organs through
autoantibodies and immune complexes, causing symptoms according to their location and can range from mild to very severe and
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sudden. It is cutaneous manifestation may be presented with systemic manifestation and can become very intense, so that prevails
extensive skin necrosis. Because there is not an exclusive symptom or finding for diagnosis of the disease, we rely on clinical and
laboratory findings, and the American College of Rheumatology has established criteria that are used to confirm the diagnosis in
patients admitted to major studios. The treatment depends on the clinical manifestations, the presence/absence of involvement of
vital organs and your approach must be multidisciplinary. Their survival has improved in the last decade thanks to early diagnosis
and treatment. However, its prognosis remains serious. The present case report is a 32-year-old woman diagnosed with severe SLE
with subacute cutaneous presentation, and good response to treatment after diagnosis. Therefore it is necessary that the primary
care physician knows how to recognize this type of patient in order to make an early diagnosis so that an effective and timely
management of these patients can be established.

KEYWORDS: systemic lupus erythematosus, cutaneous lupus erythematosus, skin disease.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad autoinmune, inflamatoria, crénica, que puede
presentarse a cualquier edad, siendo mas comun entre los 30 y 50 afos, afecta principalmente a mujeres y su

prevalencia varia entre 40 a 200 casos/100.000 habitantes 12 La supervivencia a 5 afos supera actualmente
el 90% en paises desarrollados; sin embargo, este comportamiento no es observado en América Latina, donde
el LES suele ser mas frecuente y mds grave3.

El LES tiene gran repercusion a nivel sistémico, siendo la piel un érgano frecuentemente afectado,
mostrando manifestaciones especificas e inespecificas a nivel cutdneo. Pueden encontrarse diversas formas
clinicas como la forma anular policiclica, asi como la forma papuloescamosa o psoriasiforme. Estas lesiones
cutaneas pueden producir alteraciones de la pigmentacién sin llegar a desarrollar cicatrices o atrofia cutanea.
Es caracteristica su estrecha relacién con la fotosensibilidad en 4reas fotoexpuestas de la piel4.

Por ser una enfermedad multisistémica, el LES puede presentarse de formas diversas, entre estas
manifestaciones se encuentran: Manifestaciones mucocutineas (75-90%): incluye el tipico exantema
malar, que se presenta en un 22-74% vy la fotosensibilidad en un 16-50% de los afectados. Otras
manifestaciones son las tilceras orales (26-48%), lupus discoide (5-19%), fenémeno de Raynaud (20-74%),
alopecia (7-48%), y vasculitis (10-52%). En menor medida se presenta el eritema palmar y/o plantar,
eritema generalizado, urticaria, livedo reticularis, entre otras (2). No obstante, el LES suele presentar
manifestaciones multisistémicas con compromiso de varios 6rganos y sistemas: alteraciones pulmonares,
cardiacas, neuroldgicas/psiquidtricas, oculares, renales, hematoldgicas, inmunoldgicas y musculoesqueléticas
246

Para el tratamiento del LES se debe llevar a cabo una anamnesis cuidadosa para descartar otras entidades y
suspender cualquier medicamento que esté tomando y que pueda ser el responsable de un lupus eritematoso
inducido por firmacos. Cuando se trata de un lupus eritematoso idiopatico, las lesiones cutdneas mejoran

evitando la exposicion solar y con el uso de foto-protectores”. Debido a la necesidad de evitar la exposicién
solar los sujetos que padecen lupus cutdneo son vulnerables a presentar déficit de Vitamina D, por lo que
se recomienda la suplementacion diaria con al menos 400 Ul/dia de Vitamina D3 o colecalciferol, siendo
primordial en aquellos individuos que consumen de manera habitual terapia con corticoesteroides sistémicos
y que ademas presentan riesgo de osteoporosis ® .

En relacién al tratamiento, los corticoides tdpicos se prefieren cuando las lesiones en piel son escasas,
siendo de eleccion asociarlos a antipaludicos en caso de que las lesiones sean mas extensas. Debido ala posible
afectacion o dano retiniano de los antipaludicos, cuando estos se administren serd necesaria la evaluacion
oftalmoldgica periddica, sugiriéndose la realizacién de un fondo de ojo que debe cada 6 meses mientras se
mantenga este tratamiento ° . Por otra parte, se debe valorar la indicacién de corticoides por via sistémica
cuando el individuo con LES presente, ademds de lesiones cutdneas, afectacion sistémica. Una vez controlado
el broto episodio agudo, se pueden administrar otros inmunosupresores, como la azatioprina o metotrexate,
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con la finalidad de disminuir las dosis de corticoides®’. En vista de la repercusion que tiene esta enfermedad
en el individuo se presenta un caso clinico de LES con presentacién cutdnea.

DESCRIPCION DEL CASO CLINICO

Paciente femenina de 32 afos, viuda, catélica, mestiza, nacida y residente en Guaytacama, cant6én de
Latacunga-Ecuador, instruccién primaria completa, con antecedentes personales de artritis reumatoide
diagnosticada hace 2 anos y enfermedad ulcero-péptica diagnosticada hace 1 afio, sin tratamiento. No refiere
antecedentes quirtrgicos y familiares de importancia, sin alergias, ni habitos tdxicos. La paciente refiere que
desde hace 6 meses presenta lesiones eritematosas puntiformes con tendencia ala coalescencia a nivel de dedos
de manos y pies, las cuales se tornan dolorosas en la tltima semana, con 4reas de necrosis. Posteriormente,
las lesiones aparecen en el rostro y desde hace 8 dias presenta alza térmica no cuantificada, con predominio
nocturno, sin causa aparente. Presenta tos productiva con expectoracion blanquecina esporadica de poca
cantidad, anorexia, artralgias de las cuatro extremidades sin edema, nduseas sin llegar a presentar vomitos,
deposiciones diarreicas liquidas de color negruzcas de mal olor por varias ocasiones y epistaxis. Este cuadro
se acompafa desde hace 3 meses con pérdida de peso de aproximadamente 6 libras. Narra historia de
fotosensibilidad en su rostro.

Al examen fisico: PA: 90/60, FC: 88 min, FR: 20, SAT O2: 90%, T: 38°C, sc aprecia en piel:
lesiones necrotizantes puntiformes coalescentes, algunas ulceradas, lesiones purpuricas palpables y otras no
palpables, costrosas, localizadas en extremidades y lesiones vesiculares localizados en manos y pies (Figura
1y 2). Presenta eritema malar y en el dorso de la nariz presenta lesién ulcerativa de aproximadamente
1 cm rodeada de halo eritematoso, con lesiones costrosas dentro de fosas nasales. Conjuntivas palidas,
mucosas orales semihumedas, no presenta rigidez nucal, se palpa adenopatias méviles, no dolorosas, de
aproximadamente 1 cm, cervicales, axilares, trocleares, inguinales y en fosa supraclavicular izquierda. Térax:
simétrico, expansibilidad y frémito conservado, corazén ritmico, hipofonético, no se ausculta soplos,
murmullo vesicular disminuido en bases, sin ruidos sobreanadidos. Abdomen: suave, depresible, doloroso ala
palpacion profunda en epigastrio e hipocondrio derecho, Murphy negativo, ruidos hidroaereos aumentados.
Extremidades superiores: simétricas, se observan lesiones costrosas necrotizantes en dedos de las manos,
previamente descritas, asimismo en las extremidades inferiores se observan laslesiones costrosas necrotizantes
acompanadas de lesiones vesiculares en dedos de los pies, no dolorosas a la digito-presion, pulsos distales
presentes, tono, fuerza y sensibilidad conservada. Neurolégicamente consciente, orientada en las tres esferas,
no existen signos de focalidad neuroldgica, ni signos de irritacién meningea.

Entre las pruebas complementarias de ingreso destacan: leucocitos: 1.920, hematocrito: 37,8%,
hemoglobina: 12,7g, monocitos: 8%, cosinofilos: 1,4%, linfocitos: 26%, neutréfilos: 61%, baséfilos: 4%,
plaquetas: 85.000, glucosa: 119,6 mg/dl, creatinina: 1,36 mg/dl, 4cido urico: 8,2 mg/dl, TTP: 36, TP:
12, INR: 1,0, PCR cuantitativo: ++, latex: negativo, sedimentacién: 11, V.D.R.L: no reactivo. Examen
de orina: amarillo, transparente, densidad: 1.015, pH: 6, leucocitos: 25, proteinas: 150 g/, sangre: 50/ul,
nitritos: negativo, piocitos: 38 HP, hematies: 3 HP, bacterias: 6, cilindros granulosos: 1,5 HP. Examen
coproparasitario: verdoso, blando, residuos alimenticios: ++ grasas: ++, flora bacteriana: aumentada,
pardsitos: negativo, moco:(+), piocitos: 2-3 por campo, sangre oculta: negativo. Ecograffa abdominal
superior: sin hallazgos patolégicos. En la radiografia de térax se observa un aumento de la trama
broncopulmonar, sin infiltrados o condensaciones.

Con estos hallazgos ingresa al servicio de medicina interna como sindrome purpurico-hemorrégico, cuyo
diagndstico més probable fue LES, a descartar otras vasculitis sistémicas y hemopatias. Se deciden solicitar
pruebas confirmatorias para LES y otras para descartar patologias que entran en el diagndstico diferencial.
Estos exdmenes reportaron: anticuerpos ANA: elevados (1/80 diluciones), anti-DNA cadena simple: elevado
(>1/10 diluciones). FR cuantitativo: 12,6 UI/ml, Antigeno Australia: 0,305, Anticuerpos Anti CCP: 7,5 U/
ML, VDRLyHIV no reactivos, PCR ++, se repitié adicionalmente el EMO y la proteinuria ascendié a 500g/
ly los cilindros granulosos a 23 HP. Frotis en sangre periférica reporta ausencia de blastos. Se realizé biopsia
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cutanea de las lesiones en dedos de mano derecha, con el resultado de lesiéon dermoepidérmica compatible
con vasculitis leucocitocléstica, luego de su hidratacién se normaliza la creatinina y se realizé una exéresis de
ganglio supraclavicular izquierdo, que reporta linfadenitis con trastornos de inmunosupresion.

Fue establecido el diagnostico de LES, continuandose el tratamiento con metilprednisolona en infusién
por tres dias, hidroxicloroquina 200mg VO cada 12 horas y metotrexate 7,3 mg semanal, mds medicacion
sintomdtica (omeprazol, metoclopramida, paracetamol). Luego se continué con prednisona oral en lugar de
metilprednisolona. Durante el sexto dia, la paciente no refiere molestias y su biometria reporta plaquetas
normales. Del séptimo al noveno dia, la paciente presenta hemoptisis, siendo tratada con prednisona, dcido
tranexamico y nebulizaciones, cediendo el cuadro clinico. Se procede a realizar radiografia de térax, la cual
no mostré signos neumonicos, la biometria de control indicaba: Leucocitos: 2.760, hematocrito: 36.7%,
hemoglobina: 12,1g, linfocitos: 26%, neutréfilos: 67%, plaquetas: 152.000, creatinina: 0,90, el EMO indica
proteinas: 150 g/ L sangre: +, nitritos: negativo, piocitos: 12-15/c, hematies: 1-2/c¢, el coproparasitario reporta
PMN: 20%. Al dia décimo sexto, la paciente presenté mejoria de su cuadro clinico, asintomatica y se
da de alta médica. En su control por evaluacién ambulatoria a las 2 semanas del ingreso, la paciente no
presentaba artralgias, niega alza térmica, hemoptisis, deposiciones diarreicas, las lesiones cutdneas mejoraron
significativamente (Figura 3) y no se han presentado brotes en piel, en el EMO se observa escasa hematuria
y el resto de exdmenes estuvieron dentro de pardmetros normales. (Leucocitos: 6.580, hematocrito: 46,7%,
hemoglobina: 15,6 g/dl, creatinina: 0,57mg/dl, EMO: proteinas +, microalbuminuria: 71mg/dl, con
hematuria: 19 HP).

FIGURA 1
Lesiones purptricas en manos, con ulceracion y necrosis
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FIGURA 2
Lesiones purpl'lricas en pies, con coalescencia y ulceraciones
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FIGURA 3
Lesiones purpuricas resueltas

DISCUSION

El LES es un gran imitador que puede simular otras enfermedades, muestra de ello es el caso reportado,
donde se tuvo que realizar el diagnéstico diferencial con otras enfermedades autoinmunes y reumaticas,
principalmente con artritis reumatoide, sindrome seco, sindrome antifosfolipidico, enfermedad mixta
del tejido conectivo, dermatomiositis y enfermedad de Still. No obstante, muchas de ellas clinicamente
quedaron descartadas, enfocando nuestra atencion en la artritis reumatoide, el sindrome antifosfolipidico y
la enfermedad mixta del tejido conectivo.

Dentro del grupo de enfermedades autoinmunes sospechadas, la localizacién del dolor articular y la
afectacién de otros érganos, asi como los resultados obtenidos en la determinacién de anticuerpos orientaban
més a un LES (crisis lipica) asociada a fenémenos vasculiticos. Otras enfermedades que se consideraron en
este caso clinico fueron las enfermedades dermatoldgicas, empero la forma de presentacion y la afectacién de
otros érganos descartaron esta sospecha clinica.

Se consideraron ademds enfermedades hematoldgicas como la parpura trombocitopénica idiopatica, la
purpura trombocitopénica trombdtica, los linfomas y las leucemias. Sin embargo, la clinica y los anticuerpos
ayudaron a descartar las purpuras, y en cuanto al linfoma, el diagnostico histopatoldgico del ganglio
cervical extraido junto a exdmenes complementarios, prueba de imagen por tomografia axial computarizada,
practicada a la paciente excluyé este diagndstico.

Se consideraron también enfermedades infecciosas como endocarditis, tuberculosis y HIV, pese a ello los
exdmenes complementarios (imégenes, seroldgicos y cultivos) resultaron negativos para estas patologas, por
ultimo investigamos un sindrome paraneopldsico, resultando la busqueda negativa. En este caso, la clinicay
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los hallazgos de laboratorio nos orientaron al diagndstico de LES con presentacion cutdnea pdpulo-escamosa
con necrosis epidérmica y desarrollo de tlceras necréticas, compatibles con una vasculitis leucocitoclastica.
Este tipo de vasculitis se caracteriza por afectar arteriolas, vénulas y capilares. Las alteraciones histoldgicas
principales se resumen en: edema y tumefacciéon endotelial, infiltrado inflamatorio de la pared vascular,

fragmentacién de los nucleos de neutréfilos, extravasacion de eritrocitos y grado variable de alteraciones de

los tejidos vecinos por isquemia 10

La paciente del caso clinico expuesto presentd al menos 7 de los criterios de la American College of
Rheumatology para la clasificacién de LES: trombocitopenia, anemia, leucopenia, linfopenia, cilindros
granulosos, fotosensibilidad, artritis y eritema malar. El presente caso, una vez diagnosticado fue catalogado
como grave, basaindonos en el criterio que debe ser considerado como grave todo caso que muestre evidencia
de vasculitis localizada o generalizada, segtin la guia manejada actualmente por el Ministerio de Salud Pablica

del Ecuador?.

Son mltiples los reportes que mencionan a pacientes con lupus sistémico con presentacién cutanea ''?
, incluso el compromiso cutdneo puede ser exclusivo, Vieira y colaboradores describieron el caso clinico de
una mujer de 32 afos con una erupcion acneiforme y comedoniana infiltrada pruritica durante dos afos en
el ment6n derecho tratada como acné con isotretinoina sin mejoria. En el examen, la paciente presentaba
placa, papulas, comedones abiertos y cicatrices atréficas hipopigmentadas infiltradas eritematosas en el drea
del mentén derecho y pérdida de pelo en el cuero cabelludo. Se realiz6 una biopsia incisional de la piel en las
lesiones del mentén y del cuero cabelludo y el examen anatomopatoldgico ¢ inmunofluorescente mostraron

hallazgos que son consistentes con lupus eritematoso cutdneo crénico, ademds las pruebas adicionales

descartaron la participacién sistémica 13

A pesar de que el lupus suele presentarse en la edad adulta joven, pocos casos se han descrito en la infancia,
Berryy colaboradores presentaron el caso de un nino hispanoamericano de 2 anos de edad que presenté placas
dérmicas anulares violdceas, bien definidas sobre las extremidades superiores e inferiores, cara y glateos. La
presentacion clinica y los estudios de laboratorio fueron consistentes con el diagnéstico de lupus eritematoso
cutaneo subagudo, siendo apenas ocho casos informados previamente de lupus cutdneo en la infancia. Es
importante diferenciar clinicamente al lupus eritematoso cutineo de otras erupciones mas comunes en los
nifios, como la dermatitis atdpica, las erupciones de medicamentos urticariales y la psoriasis vulgar, ya que
puede haber progresién a LES '*. El lupus cutineo también puede afectar a la edad infantil, adolescencia

y edad adulta 215 produciendo gran diversidad de lesiones cutdneas inespecificas, como el eritema nudoso,
eritrodermia, telangiectasias y otras lesiones vasculiticas 16-18

Ante los hallazgos expuestos en el presente caso clinico se puede reconocer al lupus como una enfermedad
que implica un importante compromiso cutdneo y/o sistémico en los pacientes que lo padecen, por lo tanto
en los sujetos con lesiones cutdneas asociadas a fotosensibilidad se debe sospechar LES como diagndstico
diferencial e intentar realizar un diagndstico temprano para garantizar un manejo eficaz y oportuno de la

enfermedad.
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