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INTRODUCCION

Ha existido confusién entre el lupus eritematoso diacoide tipo
profundo y el lupus eritematoso generalizado con eritema nodoso o con
paniculitis atrofiante en cipula.

El lupus eritematosoc profundo es en realidad una varfedad clini-
co-patoldgica del lupus eritematoso discoide fijo. Se considera quu‘
el lupus eritematoso discoide fijo tiene las sigulentes variedadea:‘ll
1.~ en placas congestivas o sobresalientes {lupus eritematoso tumidus}
2.~ en placaa hiperqueratfsicas (herpes cretéceo)
3.= en placas atr&ficas o cicatrizales {lupus eritemateso diacoide

clésico) y,
4.~ lupus eritematoso profundo.

Kaposl en 1683(2)
eritematoso generalizado, y posteriormente Irgang

describis el eritemn nodoso asociado al lupus
{3) denominé a los
casog de lupus sritematoso discoide con lesiones nodulareas como lu-
pus erltematoso profundo, insiatiendo en sus semejanzas clinicas con
los sarcoides de Darier y Roussy. Fue Arnold‘d’ qulen mas tarde pro-
puso la denominaclén de lupus eritematoso profunde de Kaposi-Irgang.,

El lupus eritematoso profundo se caracteriza por lesleones de hi-
podernitis nodular no febril, que evolucionan a la formacién de fo-
veas, y no son supurativas, asociando la presencia de placas de lu-
pus eritematosc diacolde en otras reglones de la plel o sobre la piel
que cubre las leslones do estas hipodermitls, Estc ha conllevado a
que algunoa autores confundan el lupus eritematoso discolde cen la
llamada "paniculitis de Weber Christian".

El lupus eritematoso profundo, variedad del lupust eritematoso dis-
coide pusde evolucionar a lupus erltematono generalizado en una pro-

porcién variable de acuerdo a diferentes autoraa.(s)

(6} lag lesiones nodulares del lupus eritematoso dis-

Segln Dubols
coide pueden corresponder a eritema nodoso, nédulos del tipo de la
artritis reumatoide entre otres y en una revisidn de 259 ¢asos de pa-
cientes con lupus eritematoso generaltizado, Tuffanelli y Dubols(7,

conaideran al eritema en alas da mariposa, la "dermatitis inespecffi-
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ca", el fendémeno de Raynaud, la fotosensibilidad, la alopecia, la
tromboflebitis, la gangrena digital, la equimosis, el afndrome de
SjUgren y el edema periarbitario, como manifestaciones mucocuténeas
de la forma generalizada sin mencionar la paniculitis nodular atro-
fiante como manifestacién de estos casos y algunce de estos cuadros
clinicos mencionados ya fueron previamente relacionados por Degt‘.vs(BJ
como manifestaciones cuténeas de vasculitis.

Finalmente Macotela-Ruiz y cecleboradores hicleron la revisidn de
casos de lupus eritematoss profundo, insistiendo en la diferencia

con el eritema nodoso del lupus eritematoso genura].izado.(s‘g)
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PACIENTES Y METODOS

Se analizaron los expedientes de nueve casos de pacientes con lu-
pus eritematoso profundo diagnosticados y estudiados previamente en
el Servicio de Dermatologfa y Micologia Médica del Hospital General
Bernardo Sepllveda del Centro Médico Nacional y se compararon con sus
datos actuales en los expedientes del Servicio de Dermatologia y Mi-
cologfa Médica del Hospital de Especislidades del Centro Mé&dico Na-
cional.

Para la captacién de los datos actuales se tuvo en cuenta la pu-

blicacién prevla‘s,

y se revisarcn los expedientes, cono ha sido men-
cionado, de los pacientes que se encuentran actualmente en control
toméndose en cuenta el dlagndstico iniclal previc a su estudio en el
Servicio, asf como los resultasdos de loa estudlos clinicos, histopa-
tolégicons e inmunolégicos.

Se anallzaron los estudios hiatopatolégicoa sigulends los erlite-

(10} (11) .t como 1a evolu-

rios de Civattie y de Reed y colaboradores
cién de las lesiones cutdnean desde Bu ingreso hasta el momento ac-
tual y se valord la aparicién de lesiones nuevas, y se efectuaron
nuevamente blometrfa hemdtica, quimica sanguinem, exfmen general de
orina, anticuerpos anti-nucleares, anticuerpos anti-DNA, células LE,
Ca. cd. radiografia de térax y nueve estudio histolégico por inmuno-
fluorescencia directa de piel sann [cublerta) y de lesiones de plel
afectada "discolde" de¢ zona descublerta.

Todes los datos obtenldos se conaignaron en formas especiales de
seguimiento (onexos 1, 2, y 3).

Se correlaclonaron los datos del estudio previo y actual.
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RESULTADOS

Pe los nueve paclentes con diagnfstico de lupus eritematoso pro-
fundo estudiados en 1979(5)
femenino con edad promedic de 28.8 aflog (12-52 afios) con un tiempo
de svolucién promedio de 8.22 afos (1-20 afos). Siempra existid una
legidn discoide en la vecindad o sobre las leslones nodulares {100%),

todos loa cascs correspondleron al sexo

¥ en un solo caso la enfermedad se inicild exclusivemente con lesiones
de hipodermitis nodulsy (11.11%). En todas las pacientes la hipoder-
mitis evolucioné dejando foveas {100%) ¥ en ocho de los nueve casos
existieron placas de alopecia cicatrizal en piel cabelluda (88.89%).
Todoa los exéimenes de laboratorio fusron normales en ocho pacientes
{88,.88%) ya que uno presents diseminacién a lupus eritematoso gene-
ralizado {11.11%), En ese caso se demoatraron anticuerpos anti-DNA,
hipocomplementenia, hipergammaglobulinemia, célulaa LE, y la biopsia
por inmunoflucrescencla fue positiva en piel cubierta. Dos de la pa-
clentea presentaron antecedentes de artralgias nin flogosins {22.22%).

No hubo atague ml estado general en ninguna de las pacientes (O%).
La paciente que presentd generalizacién del lupus, éate coincidis
con un embarazo y .las lesiones de hipodermitia nodular desaparecieron
con la inlciacién de slntomntologin generalizada, antes de inlclarse
cualquier tratamiento.

Las biopaias efectuadas en todas las pacientes (100X), moantraron
en epidermis lag leslones de lupus eritematoso discolde ¥ en 1a der-
mie, ligera hiperplesia de 1a colédgena con hjalinizacién, asi como
infiltrado linfocitarioc perianexial y perivascular. La hipodermitis
correspondis a paniculitis lobuliilar con edema septal & infiltrado
linfocitario,

De los nueve casos previamente estudiados que relatamos previa-
mento, solo siete fueron localizados y con expedientes en el Hospital
de Especialidades del Centro Médico Nacional (cuadros 1, 2 y 3). To-
dos desde luego correspondlercn al sexo femenino (100%X) con edad pro-

" madio de 38.5 ailos {30-50 afivs) y un tiempo de evolucién de 16.85 a-
flos {5-34 afios). Todas las pacientes presentaron manifestacién de las
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leslones en cara (100%), dos en mamus {28.57%) tres en extremidades
{42.85%), tres en plel cabelluda (42.85%), dos en pabellones suri-
cularen (28,57X), una en gluteo (14.28%) y una en tronco (14,28%).

En cinco paclentes {71.43%) la manifestacidn inicial fue una le-
#idn de aspecto nodular y en cinco paclentes hubo una lealdn iniclal
discolde {71.43%); en tres, se presentaron ambos tipos de lesiones
como manifeatacién inicial (42.85%) y en todas las pacientes les le-
siones de hipodermitis evoluclonaron a la formacién de foveas (100%),
¥ cinco presentaron alopeciam clcatrizal (71.45%).

En ningin caso la enfermedod evolucions a lupus aritematoso ge-
neralizado ni presents artritis. Solo dos pacientes (caso No. 4 y No.
S) manifestaron artralgias leves ocasionales (28.57%).

Todas las paclentes han pressntado siempre VDRL, factor reumatol-
de, anticuerpos antinucleares, anticuerpos anti-DNA y <élulas LE ne-
gativos.

En una phclente (caso No. 5}, manifestd ataque al estado genoral
(14,28%) y cuatro presentaron dieminucién de c, (57.14%), dos aumen-
to de Ig G (20.57%); una aumento de Ig A (14,28%) y una aumento de
Ig M (14.268%), Una paciente presents mumento de Ig G e Ig A {14.28%).

En el estudio histopatolégico de laas leaiones, se observaron en
todos, datos de paniculitis {100%) y un infiltrado linfocftico (100%)
el cual fue de predominio perivascular y perlanexial, en dos lamini-
1las sec observaron células plasméticas (28.57X).

El egtudio por inmunoflucrescencia directm de las lesiones mostré
depSsitos de Ig G en laa paredes de los vasos y en la membrana basal
en todos 108 casos sBiendo negativa en plel no expuesta, como se men-
cliond en la publicacién de 1979.(5)

En la paciente No., 3 la dermatosais se inicid después de oxporleisn
solar prolongada. Presentaba mejorfa duranto los embarazos y exacerba-
cién en perlodos premenstruales. Esta paciente presentd Sbhito fetal
practicandonele cesdrea con histerectomia mas coforectomia unilateral,
posterior a lo cual presentd mejoria con disminucidén de la actividad
del lupus eritematoso profundo.

La paclente No. 4 ha presentade dos embarazos durante su enferme-
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dad,; suspendisndobels el tratamiento, presentando reactivacién de la
dermatosis sin llegar a la generalizacién, Los productos han sido aa-
nos al momento del nacimiento.

A las pacientes Ho, 3, 4 y 5 se les ha practicado cirugia recons-
tructiva {dermosbrasidn, reseccidn de cicatriz y zetoplestia, e injer-
to dermograso reapectivamente}, sin buenos resultados a corto plazo.

Todas las peclontes han recibido tratamiento con antipalidicos
de sintesis {hidroxilcloroquina o cloroquina) en forma dnica o unido
a talidomida, observandose una mejor respuesta con la taslidomida (so-
la o unida a los antipalddicos), a dosis de 50 a 100 mg al dia.

La dosis de hidroxicloroquina con la que se lograba controlar las
lesiones fue de 200-400 mg al dis y en 1982 se dejé de usor este me-
dicamento, la dosis con la que presentaron respuesta favorable a la
cloroquina varidé de 75 mg a 150 mg al dfa, y cuando se interrumpia
el tratamiento se presentaba reectivecién de les leslones.

Cuando se administaron clorogquina y telidomida & la vez, se pu-
dieron utilizer a dosis menores {cloroquina: 75 mg al dfa y talido-
mida: 50 mg al dia).

Solo la paciente No. 5 presentd preoblemas sculares manifestados
por v1sién borrosa con hiperpigmentacién macular, distoraidn de cua-
drilla de puntilledo con baja agudezn visual que no mejoraba con ea-
tenopeico al exfimen oftalmolédgico, por lo que se suspendid el trata-
miento con este tipo de comnpuesatos.



No. DE

CASO

EDAD EN

ANOS

CUADRC Na. 1

BEXO

EDAD DE
INICIO

TOPGGRAFIA

LESION INCIAL
DISCOIDE

LESION INICIAL
NODULAR

ALOPECIA

FOVEAS

11

111

w

Vi

VII

36

35

49

32

16

23

21

11

16

44

21

mamas

pabellén auric
ext. superior
labio superior
ala nariz

mejillas
oxt. superior
mama

labios
mejilla
lébulo orejls

mejilla

dorao nariz
reg. frontal
nasociliar
P. cabelluda

reg. frontal
mejillas

P. cabelluda
tronco B
extremidades
gluteo

reg. malar
labioc superior
plel cabelluda

X

X

-




CUADRO Ho, 2
No. DE ARTRALOIAS ARTRITIS ATAQUE ESTADC  EVOLUCION  DTAGNUSTICO
CASC GENERAL A LES PREVIQ
1 -_— — JE— — Carcinoma
Dascorelular
11 ——— — _— -— LED
34 -— -— — -— Herpus
Simple
v Leven — — — LEC
v —— ——— X —— LE Fijo
VI Leves ——— — — LED
Easclerodermia
VII — ——— — rnspan Lipomn
Abscoso
Angloedema
Anglomas

Pllomatrixomn




CUADRC No. 3

INMUNOFLUORESCENCIA
No. de BIOFSIA Plel Plel ESTUDIOS
CAS0 Paniculitin® Infiltrada Afectada Sana INMUNOLOCICOS
1 X Linfocitos ig & Neg * cd
II X Linfociton Ig G Neg & c,
11T X Linfocitos Ig G Neg Normales
~poerianoxial
Plasmocitos
v X Linfocitos Ig G Neg Ig C
=perivuscular Ig A
=perianaxial l::‘tI
Plasmociten
PMN
v X Linfocitos Ig @ Neg ? Ig G
-perivascular Tz mM
vt X Linfocitos g ¢ Neg < c,
vII x Linfocitosn g o Neg $ c,

* En todos lom casos mdoptd el tipo lobulillar
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D1SCUSION

Log resultados cobtenidos en el presente estudio concuerdan con
loa publlcados prevlamente.(s,

Todos los casos correspondieron nl sexo femenino ¥ la edad do i~
nicic del padecimiento fue entre la pegunda y tercera década de la
vida,

Las lesiones dermatoléglicas afectaron siempre la cara, perc apa-
recisron también en la extremidades, mamas, glutecos y plel cabelluda,
donde un alto porcentaje (71.43%) presentd alopecia., Las lesiones son
tipicas de un lupus eritematoso discolde, y pueden aparecer scbro las
leajicones nodulares y evolucionar a 1a formacidén de foveas en la mayo-
ria de los casos.

En solo une paclente hubo ataque al esntado genvral y on dos, ar-
tralglos leves ain repercusidn en la evolucién de la enformedad lo
que noa indica que ez un hallazgo poco frecuente y no relacionado a
ésta. El lupus eritematoso profundo no se pcompaila de artritis nl de
fiebre y an nuestron cescs no evoluciond a lupus erltematosc genera-
lizado. Solo unc de los casos de les paclientos estudisdos on 1979(5)
prescintd discminacidn y ho se incluyd en nuestra serle, ya que no si-
guls consultando nuestro servicio,

La blometria hemitica, exdmen general do orina, quimlce sanguinea,
VDAL, anticuerpos antinucleares, anticuerpos anti-DNA, célulses LE y
radicgrafia de tSrex genecralmente son normoles © negativos, pudlien-
dose encontrar una ligera disminucidén de c4 y aumento de Ig G en un
alto porcentaje de los casos,

El estudi histoléglco de 1a lesién discoide nos wostrd hallezgos
tipicos‘lo, y la paniculitis correspondid al patrdén lobulillar como
ha sido publicado por Reed y colsboradores. (11)

La inmunoflucrescencia directa ea poslitiva en la piel afectada
con leslones diascoides y negativa en piel sana, como s¢ ha considera-
do en los cases fijos y que junto con la evolucién clinica y los es-
tudios inmunoldgicos, muestra que no existld diseminacién, y solo en

los casos que evolucionon a lupus eritematoso generalizodo, ésta se



vuelve positiva an piel sana no expuesia.

En ninguno de los casos se efectud el diagnoatics de lupua eri-
tematoso profundo desde el inicio. Las impreaiones clinicas variaron
mucho ¥ llegaron para ser estudiados en el Serviclo de Dermatolopfa
y Micologfa Médica del Centro Mé&dico Nacional con diagnéstico de car-~
¢inoma basocelular, esclerodermia, illpomaa, abscescs, anglomas, pllo-
matrixomas y lupus eritematoso discolde sin interpretaci&n de la pani-
culitis amsociada como parte del cuadroe clinleo. Esto nos indica que
el lupua eritematoso profundo o8 una dermatosis mal conocida en nuea-
tro medio,

El tratamiento con el que s8¢ ocbservs una mejor respuesta fue con

Qa2 en los paclen-

la talidomida, como fue descrito por Barba Rubie
tes con lupus erltematoso discoide. La dosis de esate compuesto con
la quo se observaron cfectos Tavorables varil de S0 a 100 mg al dia.
Como se ha mencionado previemente, todos los paclentes correaspondio-
ron al sexo fcrmenino, y sabemos que la talidomida no debe ser admi-
nistrada a las mujeres en edad fértil, por lo cual ee utilizan con ma~
yor frecuencia los antipalidicos de sfntesis: hidroxicleroquina a do-
sis de 200 a 400 mg al dfa y cloroquina a dosis de 150 mg al dfa con
control oftalmolépgico periédico {cada tres a seils wmeaes) por los e-
fectos adversos irreversibles de retincpatian {mas frecuentes con clo-
roquina} y opacidad de cornea, aungue reversible (mas frecuentes con
hidroxicloroquinal.

Cuande se administra la talidomida, como en nuestros casos, se de-

be hace un control estricto de la fertilidad.
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CONCLUSICONES

El lupues eritematoso profundo es un padecimiento poce comin. Es
una variedad de lupus eritematoso discolde, exclusiva de mujeres
con edad de iniclo entre la segunda y tercera década de la vida

en nueve casos qua constituyen nuestras series.

El lupus eritemateso profundo se caracteriza por la aparicién de
nédulos duros y bien definidos en la cara, plel cabelluda, mamas
porcidn superior de los brazos, muslos y gluteos, sobre los cua-
les se pueden ver lesiones tipicas de lupus epitematoso discolde

¥ que evolucionan a placas atréficas en cidpula.

El lupus eritematosc profundo es poco conocido y se confunde con
otros padecimientos tales como la panlculitis de Weber Christian,

el eritema nodeso, las lipodistrofias y la morfea entre otroa,

La biometria hemfitica, qulimica sargufnea, exdmen general de orina,
VDRL, células LE, anticuecrpos antinucleares, anticuerpos antl=DNA

son normales o negativos.

En los estudios inmunolégicoa es frecuente encontrar dismlnucidn

de C4 y aumento de Ig G.

El cuadro histopatoligico se caracteriza por una paniculitis lo-
bulillar, ¥ un infiltrado linfocitico de predominio perivascular
¥ pecianexial, y 1as leslones tipicas de epidermls y dermis, (co-
mo son hiperqueratosis o hipergranulosis, atrofia del estrato del
eatrato de Malpighi, licucfaccitn focal de la capa basal, tapo-
cénicos queratéaicos, infiltrado linfocftico con invasién focal de

epidermia, edema, destrucclén focal de fibras aldsticas).

La inmunofluorescencia dirccta es positiva en las lesiones, en las
parcdes de los vascs de 1la dermis inferior y en la membrana basgal.

Es negativa en piel no expuesta.

El tratamiento ideal es la talidomida a dosis de 50 a 100 mg al dfa.
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9.- El tratamiento quirirgico con fines estéticos solo debe utilizar-
se en aquelles pacientes en las que se ha controladc completamen—
te el padecimiento inflamatorio,
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