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ANTECEDENTES

El Lupus eritematoso es una enfermedad inflamatoria autoinmune y heterogénea
que afecta multiples drganos, siendo la piel un érgano importante de afectacion. El
término “ lupus érythemateaux” fue usado por primera vez en 1851 por el
dermatdlogo Cazenave, al publicar la descripcion de lesiones cutaneas que
correspondian a un Lupus discoide (1). Posteriormente Kaposi en 1872 define y
separa la forma cutanea crénica llamada discoide (LECCD) de la forma sistémica
del Lupus eritematoso (LES), la cual era una enfermedad multisistémica de pobre
prondstico hasta el advenimiento de los corticoides y su uso en LES que data de
los 60". Hoy ademas se emplean drogas inmunosupresoras que han mejorado
significativamente la sobrevida de estos pacientes. En 1977 Gilliam describe otra
variedad de compromiso cutdneo el Lupus eritematoso cutdnea subagudo
LECS(2).

Epidemiologia

Se estima que la incidencia de LES en nifios es aproximadamente de 0.6 x 100 mil
y la prevalencia de 5 a 10 x 100mil. Aproximadamente 25 % de los pacientes con
LES inician la enfermedad durante las dos primeras décadas de la vida (3); y esta
es la forma clinica més comun en nifios. En una clinica de Dermatologia pediatrica
sobre 1578 pacientes: 3 correspondieron a LES, 1 a LECCD, y 1 a LE neonatal
(cuadro clinico transitorio asociado a transferencia transplacentaria de Anticuerpos
maternos) (4).

E! LES es dos y hasta 3 veces mas comun en nifios negros, hispanos y orientales
que en nifios blancos, y esta asociado a mayor mortalidad y peor prondstico en los
primeros (3).

En cuanto al LECCD tiene su mayor incidencia entre los 20 y 40 afios y en base a
los casos publicadas habria 1 caso de LECCD por cada 7 de LES. Existe
predominancia por el sexo femenino a razén de 3:2 o 3:1 pero ésta no es tan



acentuada como en el LES. En los 29 casos pediatricos de LECCD de la literatura
(incluyendo un reporte mexicano del Dr. Magafa del servicio de Dermatologia del
Hospital General con tres casos) hay 15 nifios y 14 nifias y las edades van de 1
semana a 12 afos(5,6,7,8,9,10,11,12,13,14,1516 y 17).Como vemos la
predileccion por el sexo femenino no es la regla como en los adultos con LECCD.

Manifestaciones clinicas

El lupus eritematoso es sumamente heterogéneo por ello el reto para la atencién
de los pacientes es reconocer la ubicacién del paciente en el espectro de los
diferentes patrones de afectacion (18)ya sea de Lupus Eritematoso Agudo
Cutaneo (LECA) en el LES 6 de Lupus Eritematoso Cutaneo Subagudo (LECS) 6
de Lupus Eritematoso Cutaneo Crénico(LECC) que a su vez se subdivide en
Lupus Eritematoso Cutaneo Discoide (LECCD) motivo del presente estudio, y la
paniculitis lupica y el Lupus Tumidus que clinicamente se expresan como lesiones
eritematosas e induradas de bordes poco definidos(18).

El término discoide describe la morfologia de la lesion elemental “placa en
moneda” que generalimente son multiples, simétricas, ubicadas en cara y/o cuello
al inicio eritemato-violaceas y edematosas, luego se cubren de una escama
adherente con un punteado blanquecino en su superficie que contrasta con la
base eritematosa de la placa y que corresponden a orificios foliculares obturados
por tapones de queratina. El retiro suave de la placa provoca el signo de
“tachuelas de tapete” o “ taco de futbol” porque la escama que es lisa presenta los
tapones foliculares que se han desprendido. Posteriormente se inicia la
cicatrizacion central de la placa con atrofia que le da un aspecto perlado, ademas
de telangiectasias y manchas hipo o hiperpigmentadas.

Cuando las lesiones se presentan por encima y por debajo del cuello se
denomina Lupus eritematoso Cutaneo Cronico Discoide Diseminado
(LECCDD)(19). Otras localizaciones menos comunes son la piel cabelluda, las
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inmunes de activacion de cels T CD4 + y autoantigenos_homélogos que se

exponen por disregulacion inmune genéticamente determinada perpetuéndose la
activacion de poblaciones de cel T CD4+ responsables del dafio tisular (18).

En el LECCD en particular se ha visto que los infiltrados de céls T son el resultado
de proliferaciones oligoclonales (expresan mayormente los receptores V beta8y V
beta 13) y al parecer esta respuesta seria inducida por estimulos antigénicos
como los superantigenos (27). Una vez activados, los CD4 reconocerian a los
autoantigenos presentados por las células de Langerhans que se ha visto que
sufren un deterioro progresivo por hiperfuncién al ser vistas por ME en las
lesiones de LECCD (28). De este modo se produciria una respuesta inmune
mediada celularmente responsable del dafio tisular, afectando inclusive a los
queratinocitos, los cuales ademas expresan HLA del tipo |l que al interactuar con
los CD4 activados, desencadenan la expresion de moléculas de adhesién como el
ICAM-1 (18).

Diagnéstico diferencial

Habria que hacerlo con ofras dermatosis papulo-escamosas que afectan
predominantemente cara y cuello como la erupcién polimorfa solar, sarcoidosis,
infiltracion linfocitica de Jessner, lupus vulgar, etc. pero la correlacién clinico -
patolégica es de mucha utilidad.

Abordaje terapéutico

Son de primera eleccion los corticoides topicos, con mejoria de la mayoria de
lesiones sobre todo localizadas, otras opciones son las aplicaciones
intralesionales y los corticoides sistémicos para formas mas diseminadas y
refractarias. Se recomienda también el uso de protectores solares para prevenir la
aparicion de nuevas lesiones.



Una buena aiternativa son los antimaldricos: la hidroxicloroquina a razén de 6.5
mg/Kg/dia y la cloroquina 4 mg/Kg/dia. Es importante valorar la dosis acumulada
de los antimalédricos por el compromiso ocular el cual se comporta de manera
dosis-dependiente, en los adultos la dosis maxima calculada es de 100 mg/ Kg en
los nifios se maneja este valor pero por m2 de superficie corporal. Algunos
reportan ademas buenos resultados con Diaminodifeniisulfona.

Pronostico

El mayor problema es la progresion a LES con el consiguiente deterioro de la
funcién renal, ademas de sus otras manifestaciones multisistémicas. En general el
pronéstico de las lesiones cuténeas es bueno y generalmente responden a
tratamientos convencionales, salvo que haya una progresion a LES, en cuyo caso
las lesiones son muy activas y persistentes. En los pacientes pediatricos Ia
literatura no es concluyente por el escaso numero de reportes
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Descripcién del método

Se revisaron los expedientes con diagnostico de LECCD del archivo del INP y del
Servicio de Dermatologia. Se procedid al llenado de una hoja de recoleccion de
datos por cada paciente, se ingresaron todos los datos (variables) en una base de
datos en el programa Excel para Windows facilitando la tabulacién de los
resultados. Se procedié entonces al andlisis estadistico de las variables.

TAMANO DE LA MUESTRA

Se incluyeron a 27 pacientes que cumplieron con los criterios de inclusién y

exclusion.
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RESULTADOS

Se encontraron 27 pacientes con Diagnéstico de LECCD con edad promedio al
momento del Diagndstico de 10 afios 11 meses, una mediana de 11 afios 9
meses, una desviacién standard de 3 afios 8 meses y un rango de edades de 2
afios 1mes a 16 afios 6 meses. En cuanto al inicio del LECCD, la edad promedio
fue de 9 afios 7 meses, la mediana fue de 10 afios 7 meses y una desviacién
standard de 4 afios 1 mes con un rango de edad de 1 afio 8 meses a 16 arios 5
meses.

19 de los 27 pacientes fueron nifias y 8 fueron nifios, con una relacion F/M de
2.37. De ellos 20 fueron pre-pUberes al iniciar el LECCD y 7 post-piberes. En el
grupo pre-puberal la relacién F/M fue de 2.33, mientras que en el grupo post-
puberal fue de 2.5. Dicha diferencia no fue estadisticamente significativa.

Tabla N°1 Distribucién de los pacientes segun edad de

inicio del LECCD y género
Edad (meses) Femenino Masculino Total
< = 155 meses 14 6 20
>165 meses 5 2 7
Total 19 8 27

El tiempo de evolucidon promedio fue de 16.84 meses . En los prepuberes el
tiempo de evolucién promedio fue de 18 meses y en el grupo post-puberal fue de 5

meses.

12/27 pacientes tuvieron alguno de los siguientes antecedentes familiares: LECD
en 2 pacientes, LES en 1, Lupus Profundo en 1, y enfermedad reuméatica en 4.
Ademas se consignd el antecedente familiar de Asma Bronquial en 2 y Diabetes

Mellitus en 8 pacientes.
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lesiones de 3 y 2 pacientes respectivamente. En cuanto a los tapones foliculares
no se consignaron al describir las lesiones en ningun caso.

Al subdividirios segun grupo de edad (Tabla N°6) encontramos que de los 14
pacientes con atrofia en las lesiones discoides 8 eran pre-puberes y 6 post-
puberes, alcanzandose un p<0.05 diferencia estadisticamente significativa. Por lo
tanto la atrofia es significativamente mas frecuente entre los post-puberes que
entre los pre-piberes (Tabla N°7). De manera similar en los 13 casos con
infiltracion en las lesiones discoides 12 eran pre-puberes y 1 era post-puber aqui
se hallb un  valor de p< 0.05.Entonces la infiltracion de las lesiones es
significativamente mas frecuente en el grupo pre-puberal que en el post-puberal
(Tabla N°8).

Tabla N°6 Tipo de lesiones cutaneas en pacientes

pre y post-puberales con LECCD*

Tipo de lesiones < o0 =155 meses > 155 meses Total

Eritema 19 6 25
Descamacion 17 5 22
Hiperpigmentacién 10 4 14
Atrofia ** 8 6 14
Infiltracién ** 12 1 13
Hipopigmentacion 3 0 3
Telangiectasias 1 1 2

*En el mismo paciente pueden coexistir varios tipos de lesiones.

** Tipos que alcanzaron diferencia estadisticamente significativa.
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Tabla N°7 Distribucién segtin grupo de edad de los
pacientes con o sin atrofia cutanea

Grupo de edad Pacientes con atrofia Pacientes sin atrofia Total

cutanea cutanea
< = 155 meses 8 12 20
> 155 meses 6 1 7

p<0.05

Tabla N°8 Distribucion segun grupo de edad de los pacientes

con o sin infiltraciéon cutanea

Grupo de edad Pacientes con Pacientes sin Total

infiltracion cut&nea infiltracion cutanea

< = 155 meses 12 8 20
> 155 meses 1 6 7
p<0.05

Otra variable que analizamos fue la presencia de antecedentes previos a la
lesion: jcon que eventos relacionaban los padres la aparicion de las primeras
lesiones? Encontramos que en dos casos lo relacionaban con fotoexposicion del
area donde aparecieron las lesiones, en 2 casos habia habido piquetes de insecto
en la zona antes de la aparicidn de las lesiones discoides, y en un caso habia
historia de eccema atdpico localizado en mejillas de dos afios de evolucion en la
zona donde posteriormente notaron la lesién discoide. Todos estos hallazgos no

fueron estadisticamente significativos.

En relacién a los sintomas y signos asociados a las lesiones hallamos que 14
pacientes referian prurito ( 51.85%), 4 pacientes referian dolor ( 14.81%), 2
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Tabla N°11 Hallazgos histopatolégicos epidérmicos segtin grupo de edad

Hallazgos histopatolégicos Pre-puberes Post- piiberes Total

Hiperqueratosis 14 4 18
Hiperqueratosis paraqueratdsica 11 4 16
Tapones corneos 16 4 20
Pseudoquistes 1 1 2
Acantosis * 1 3 4
Atrofia epidérmica 17 5 22
Céls basales citomegaloides 1 1 2
Vacuolizacion basal 17 5 7
Vacuolizacién basal focal 6 1 7

*alcanz6 p<0.05

La acantosis epidérmica fue evidente en 4 laminillas(14.28%) 1 pertenecia a un
paciente pre-puber y 3 a post-puberes, aqui se obtuvo un valor de p< de 0.05 de
este modo se demostré que la acantosis era significativamente mas frecuente en

el grupo post-puberal (Tabla N°12).

Tabla N° 12 Distribucién segun grupo de edad de los
pacientes con acantosis en la Biopsia de piel

Grupo de edad Con acantosis Sin acantosis Total

< = 155 meses 1 17 18
> 155 meses 3 3 6
p<0.05

Los hallazgos en dermis fueron los siguientes: Infiltrado linfo-histiocitario
perivascular (ILHPV) y perianexial (ILHPA) en 24/28 laminillas respectivamente
(85.71%) en diferente grado de intensidad valorados del O al 4 como vemos en las
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tablas N°13 y 14. No hubo diferencias estadisticamente significativas al dividirlos
por grupo de edad.

Tabla N°13 Intensidad del infiltrado linfo-histiocitario dérmico

perivascular (ILHPV) seguin grupo de edad

intensidad del ILHPV Pre-piberes Post- piberes Total

0 (+-) 1 0 1
1(+) 10 3 13
2 (++) 4 1 5
3 (++4) 0 0 0
4 (++++) 3 2 5
Total 18 6 24

Tabla N°14. intensidad del infiltrado linfohistiocitario dérmico

perianexial (ILHPA) segun grupo de edad

Intensidad del ILHPA Pre-ptaberes Post- puberes Total

0 (+/-) 2 0 2
1(+) 7 2 9
2 (++) 5 2 7
3 (+++) 1 0 1
4 (++++) 3 2 5
Total 18 6 24
































































