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Lupus ampolloso que simula
sindrome de Stevens-Johnson

RESUMEN

Las enfermedades ampollosas autoinmunitarias constituyen, en algunas
ocasiones, un reto diagnéstico debido al amplio espectro de afecciones
que comparten caracteristicas clinicas similares. Se comunica el caso
de una paciente que ingresé con un supuesto diagnéstico de reaccién
medicamentosa severa tipo sindrome de Stevens-Johnson, en la que sus
antecedentes personales, perfil de autoinmunidad y aproximacién inter-
disciplinaria fueron de vital ayuda para establecer el diagnéstico final.

Palabras clave: lupus eritematoso sistémico, vesiculas, reaccién medi-
camentosa severa, autoinmunidad.

Bullous systemic lupus mimicking a
Stevens-Johnson syndrome

ABSTRACT

Autoimmune bullous diseases represent a diagnostic challenge due to
the wide spectrum of pathologies that share similar clinical features. This
paper reports the case of a woman admitted with a supposed diagnosis
of a Stevens-Johnson syndrome, in which the history, the profile of
autoimmunity and interdisciplinary approach were of vital importance
to clarify the clinical picture.

Key words: systemic lupus erythematosus, blister, adverse drug reac-
tion, autoimmunity.
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CASO CLiNICO

Paciente femenina de 20 anos de edad, de raza
afroamericana, con cuadro clinico de dos sema-
nas de aparicién de vesiculas y ampollas en las
extremidades inferiores, sin fiebre, que se inter-
pretaron en un inicio como varicela, por lo que
recibié tratamiento sintomatico, con posterior
empeoramiento de su estado general y exten-
sién de las lesiones de manera generalizada.
Ingresé a un hospital de segundo nivel, donde
se reporté gran dano de la superficie corporal
con empeoramiento de su condicién clinica,
por lo que se inici6 tratamiento con pulsos de
metilprednisolona, doxiciclina y pentoxifilina.
Permanecié durante 24 horas y posteriormente
se remitié a nuestra institucion.

Al ingreso se encontré taquicardica, sin fiebre,
con ampollas generalizadas, dafio en la mucosa
oral, ocular y genital, con evidencia de acidosis
metabdlica, anemia e hipoalbuminemia, de
acuerdo con los estudios paraclinicos iniciales.
Se hospitalizé en la unidad de cuidado intensi-
vo con diagndstico presuntivo de sindrome de
Stevens-Johnson; se solicité valoracién por el
servicio de Dermatologia. Al examen fisico der-
matoldgico se evidenciaron ampollas tensas, con
contenido cetrino, algunas de ellas agrupadas,
que formaban rosetas, localizadas en la region
periorbitaria bilateral, el cuello, el térax, las ma-
mas, el abdomen, la espalda, las extremidades
superiores y la regién inguinal. Se observo, ade-
mas, edema conjuntival y costras hemorragicas
en la mucosa oral y los labios (Figura 1).

Al interrogarla posteriormente, se encontr6 que
la paciente no habia tomado ninglin medica-
mento recientemente y ademads refirié tener
poliartralgias asociadas con rigidez matutina y
dolores musculares inespecificos en los Gltimos
cinco meses. Se consider6 que la paciente tenia
una enfermedad ampollosa, de origen no claro,
sin un factor desencadenante identificable, sin
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Figura 1. A. Ampollas tensas con contenido cetrino,
algunas agrupadas que forman rosetas. B. Edema con-
juntival y costras hemorragicas en la mucosa labial.

lesiones eritematosas o erosiones que sugirieran
una reaccién medicamentosa tipo sindrome de
Stevens-Johnson, por lo que se plantearon como
posibles diagndsticos: dermatitis herpetiforme,
enfermedad lineal IgA o lupus ampolloso. Se le
practico biopsia de la piel para estudio histopa-
tologico e inmunofluorescencia y se solicitaron
andlisis paraclinicos para estudio de autoinmu-
nidad. Ademas, se solicit6 la valoracion por los
servicios de Alergologia y Reumatologia, que
estuvieron de acuerdo con el enfoque previo.

El perfil inmunolégico revel6 positividad de los
anticuerpos: antinucleares (ANAS) 1:5,120 con
patrén moteado fino, antiADN de doble cadena
(antiADN) 1/160, y anticuerpos antinucleares
extractables con anti-Ro: 35.9, antiLa 4.6, anti-
SM>200y anti-RNP >200; se encontrd, ademads,
disminucioén de los factores C3 y C4 del comple-
mento, sin alteracion de la funcién renal.

La biopsia cutdnea revel6 ampolla subepidér-
mica con abundantes neutréfilos y algunos
eosindfilos (Figura 2), con inmunofluorescencia
directa con depésito granular de 1gG (Figura 3),
con IgM, IgA, C3 y C4 negativos.

Con los hallazgos clinicos, el perfil de au-
toinmunidad, el estudio histopatolégico y la
inmunofluorescencia directa se confirmé el
diagndstico de lupus ampolloso.
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Figura 2. Hematoxilina-eosina (10x). Vesicula subepi-
dérmica con abundante infiltrado inflamatorio agudo
en su interior. En la dermis adyacente a la vesicula se
observa edema y un marcado infiltrado inflamatorio
compuesto por neutrdfilos y eosinéfilos, con abun-
dantes microabscesos papilares y vacuolizacion de
la membrana basal.

Se inici6 tratamiento con metilprednisolona 1
g/dia EV durante cinco dias y ciclofosfamida
1 g EV, sin respuesta inicial, por lo que se rea-
lizaron cinco sesiones de plasmaféresis y se
inicié dapsona 100 mg/dia. Con estas medidas
ces6 la aparicion de lesiones ampollosas nue-
vas y comenzdé la cicatrizacion de las lesiones
existentes. Cuatro meses después, la paciente
estd en remision completa (Figura 4) y sigue su
tratamiento rutinario con ciclofosfamida cada
mes, prednisona 10 mg/dia, dapsona 100 mg/
dia, cloroquina 250 mg/dia y azatioprina 50 mg
dos veces al dia.

DISCUSION

El lupus ampolloso es una manifestacién poco
frecuente del lupus eritematoso sistémico, con
incidencia de 0.2 casos/millén/afo." Afecta prin-
cipalmente a adultos jévenes, especialmente a
mujeres, entre la segunda y cuarta décadas de la
vida y tiene mayor incidencia en la raza negra.?
Se cree que es causado por autoanticuerpos
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Figura 3. 1gG lineal +++ a lo largo de la membrana
basal.

e

Figura 4. Paciente después de cuatro meses de tra-
tamiento.

contra el colageno tipo VII, que mantiene la
adhesion en la unién dermoepidérmica.’
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En términos clinicos se caracteriza por aparicion
aguda de vesiculas y ampollas tensas con conte-
nido seroso o hemorrdgico en dreas expuestas y
no expuestas, que, ademas, dafa las mucosas.
Las ampollas por lo general se alivian sin dejar
cicatrices, aunque en algunos casos puede
reportarse hiper o hipopigmentacién residual.*

El estudio histopatolégico muestra ampollas
subepidérmicas con microabscesos de neu-
trofilos en las papilas dérmicas y edema de la
dermis con infiltrado inflamatorio perivascular
y predominio de linfocitos.

Los criterios diagnésticos propuestos por Ca-
misa y Sharma’® incluyen vesiculas y ampollas
localizadas principalmente en las areas ex-
puestas, hallazgos histopatolégicos similares a
los encontrados en la dermatitis herpetiforme e
inmunofluorescencia positiva para 1gG, IgM, o
ambas; asimismo, es frecuente encontrar dep6-
sitos de IgA en la membrana basal.

El lupus eritematoso sistémico agudo puede
manifestarse clinicamente como necrdlisis
epidérmica toxica o como sindrome de Stevens-
Johnson, que forma parte del sindrome de
pan-epidermdlisis apoptdsica, caracterizado por
interrupcion aguda y masiva de la epidermis, que
resulta de la necrosis de los queratinocitos, y que
puede poner en peligro la vida del paciente.®
Sin embargo, el sindrome de Stevens-Johnson y
la necrdlisis epidérmica téxica se caracterizan
por una erupcion cutanea maculopapular difusa
y simétrica con aparicion de ampollas flacidas,
desprendimiento epidérmico y signo de Nikols-
ky positivo. Son entidades de inicio insidioso
que progresan en el lapso de varias semanas y
en las que existe antecedente de exposicion a
medicamentos. Desde el punto de vista histol6-
gico, se caracterizan por degeneracién vacuolar
en la unién dermoepidérmica, apoptosis de los
queratinocitos, infiltrado linfocitico perivascular
y perianexial y depésito de mucina en la dermis.”
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En contraste, la paciente de nuestro caso inici6
con un cuadro stbito de ampollas tensas agru-
padas y signo de Nikolsky negativo, y el estudio
histopatolégico revel6 infiltrado neutrofilico y
ausencia de degeneracion vacuolar.

El tratamiento de eleccion del lupus ampollo-
so es la dapsona, que inhibe la formacién de
nuevas ampollas e induce el alivio temprano y
completo de las lesiones.? En los casos resis-
tentes es necesario prescribir glucocorticoides
sistémicos e incluso otro tipo de inmunomo-
duladores, como ciclofosfamida, azatioprina 'y
metotrexato. En algunas ocasiones es necesario
realizar plasmaféresis, como ocurri6 en nuestra
paciente.

CONCLUSION

Las manifestaciones cutaneas en el lupus erite-
matoso sistémico pueden encontrarse incluso
en 75% de los casos. Sin embargo, las mani-
festaciones ampollosas son infrecuentes vy el
diagnostico diferencial es muy amplio e incluye
las reacciones medicamentosas tipo necrolisis
epidérmica toxica y sindrome de Stevens-
Johnson. En este caso, la historia clinica y el
examen fisico adecuados, asi como el enfoque
multidisciplinario, sirvieron para establecer el
diagnéstico correcto.
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