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ANTECEDENTES.

La piel es el segundo érgano por frecuencia de afectacién en el lupus (el primer
lugar son fas articulaciones). Aproximadamente el 20% de las personas con lupus
eritematoso sistémico (LES) tienen lesiones en forma de moneda o anillo como sintoma
inicial de la enfermedad. Ademas se ha estimado que 60-65% de las personas con
LES pueden presentar lesiones en la piel en algiin momento durante el curso de la
enfermedad, sin embargo con el uso de esteroides orales (Prednisona), y
medicamentos antipaludicos (hidroxicloroquina) la presencia de estas lesiones son
ahora menos frecuentes (1).

Las lesiones del LES pueden ser divididas en especificas al lupus y aquellas que
pueden ocurrir en otras enfermedades (lesiones inespecificas). Hay dos lesiones
especificas asociadas con el lupus eritematoso: lesiones discoides [caracteristicas del
lupus eritematoso discoide (LED)] y lesiones en forma de moneda no descamativas
[caracteristicas del lupus eritematoso cutaneo subagudo (LECS)] (1).

CONTEXTO HISTORICO.

El término lupus es usado en la literatura médica desde hace cuando menos
siete siglos; probablemente refiriéndose al tipo discoide o lesiones cutaneas similares a
ulceraciones discoides hasta 1800 (2).

El LED fue reconocido originalmente como una enfermedad cutanea, y durante
muchos afios se desconocié la forma sistémica del trastorno, hasta hace un sigio
cuando se hizo énfasis en incluir las manifestaciones viscerales y en algunas
circunstancias el lupus fue identificado con involucro de estructuras intemas no
asociadas con lesiones cutaneas (2).

En 1851, Cazenave introdujo el nombre lupus eritematoso para diferenciar a los
pacientes con una forma no tuberculosa de lupus de los pacientes con lupus vulgar. El
término lupus (como designacién del aspecto de algo que ha sido mordido por lobos) se



origind por el aspecto erosionado de las lesiones cutdneas destructivas observadas a
veces en esta enfermedad. Kaposi en 1872, es considerado el primero en haber
reconocido el componente sistémico del LE y haber diferenciado el lupus discoide como
una “forma agregada” y describi6 las lesiones en alas de mariposa, fue el primero en
establecer la relacién entre estas dos enfermedades. A partir de entonces fue evidente
que el trastorno sistémico generalizado no se propagaba desde la piel como se habia
pensado antes. También se entendié que la enfermedad cutanea parecia tener una
escasa relacion con la severidad o la extension del proceso sistémico (2, 3).

En 1837 Harry Keil determind que habia grandes dificultades para establecer
una clasificacion individual de los casos, porque es imprecisa frecuentemente la
correlacion entre las manifestaciones internas y cutaneas (2).

En 1940, Maumenece reportd los cambios estructurales en el ojo en 4 casos de
LES y un caso de LED (2).

En 1950 , Wilson y Jordan revisaron los casos de la literatura y encontraron que
las lesiones discoides preceden a los cambios sistémicos en 26% de 96 casos vy el tipo
subagudo en 20% de 169 casos. La diseminacién fue observada mas frecuentemente
por ta exposicion al sol y otros tipos de radiaciones ultravioleta, rayos x, infecciones
cronicas o tratamiento con oro. Shearn y Pirofsky reportaron que 6 de 34 casos de LES
tuvieron una forma discoide de la enfermedad inicialmente por periodos de hasta 25
afos antes de que ocurriera la diseminacion (2).

DEFINICION.

Discoide es un término morfolégicamente descriptivo que significa “forma de
moneda”, las lesiones lUpicas en forma de moneda que cominmente se observan en
areas de la piel expuestas a la luz han sido denominadas lupus eritematoso discoide
(LED) (1, 4).



Ei LED se caracteriza por la presencia de lesiones discoides anulares
descamativas en la piel sin involucro sistémico (4, 5).

Este término se refiere Unicamente a las lesiones de la piel y no deberia
emplearse para distinguir el lupus cutaneo del LES. El médico no puede determinar si
las lesiones del lupus discoide ocurren en presencia o ausencia de caracteristicas
sistémicas sélo con examinar la forma de las lesiones. La diferencia puede realizarse
Unicamente con una historia clinica completa, examen fisico e interpretacién de los
resultados de los examenes sanguineos realizados (1).

Al LED también se le conoce como crénico, fijo, lo cual es una redundancia,
pues siempre es crénico, lo importante es que no hay lesiones viscerales, sélo
cutaneas que pueden estar localizadas en la cara {fijo) o diseminadas a otras partes
expuestas al sol (6).

INCIDENCIA.

El lupus discoide no es comun en niflos, con una incidencia menor del 2%. En
adultos las mujeres son mas afectadas que los hombres (relacién 2-5:1). En nifios, sin
embargo no se ha encontrado este predominio, con una relacion femenino-masculino
del 0.6. Menos del 2% de los pacientes con lupus discoide desarrolian la enfermedad
antes de los 10 arios (4).

CLASIFICACION.
B [ Localizado o fijo [
Discoide o tegumentario Crénico
Diseminado
Lupus eritematoso : T
Agudo
Sistémico (LES) Subagudo
u | Cronico




(CUAL ES LA RELACION ENTRE LED Y LES?

Las observaciones clinicas y serolégicas apoyan la hipotesis de que el LED y
LES son polos clinicos opuestos de una enfermedad. Las lesiones discoides son el
resultado de un proceso inflamatorio en la piel, en el cual los linfocitos del paciente
(predominantemente células T) juegan el papel principal (evento inmunolégico
citotéxico), mientras que el LES es el resultado de un mecanismo mediado por
anticuerpos [por ejemplo enfermedad por complejos inmunes y mediada por
anticuerpos, citotoxicidad complemento-dependiente (anemia hemolitica coombs
positivo y trombocitopenia)] (1, 5).

Entre estos dos polos de una enfermedad estan los pacientes que tienen
lesiones de LED y caracteristicas sistémicas (5).

El lupus eritematoso cutaneo subagudo (LECS) es un subgrupo de lupus
eritematoso de severidad intermedia entre el LED y LES. Los sintomas sistémicos en el
LECS tienden a ser moderados, e incluyen artralgias, fiebre y mialgias. Manifestaciones
severas renales o en SNC raramente ocurren. Cuadro 1. (3, 7).

El LECS comprende 5-10% de todos los casos de lupus eritematoso y ocurre
con mas frecuencia en mujeres blancas jévenes o de mediana edad. Se ha relacionado
altamente con HLA-B8 y DR3. La fotosensibilidad es comun, ocurre en mas del 90% de
los pacientes. Otras manifestaciones cutaneas en el LECS son alopecia, uUlceras en la
mucosa oral, livedo reticularis y telangiectasias periungueales (7).

Las lesiones del LECS pueden ocurrir en cara con distribucién en alas de
mariposa o pueden cubnr grandes areas del cuerpo {1).




Cuadro 1. Comparacién de las manifestaciones de enfermedad en pacientes con LECS
y LED.

LECS LED

Caracteristicas clinicas

Escama gruesa y adherente No Si

Escama delicada facilmente separable Si No

Alteraciones foliculares No Si

Cicatrizacidn atréfica No Si

Telangiectasia S Si

Discromia Si Si

Criterios de la ARA" para e! LES >4 50% 10%
Histopatologia

Degeneracién por licuefaccion de la capa epidérmica de células basales | SI Si

Engrosamiento de la membrana basal No Si

Infiitrados perianexos No Si

Infiltrados dérmicos profundos y subcutaneos No Si
Inmunopatologia:

Inmunoglobulinas y complemento a nivel de la unién dermoepidérmica.

Lesional 60% 90%

No lesional 25% 0%
Serologia

ANA sobre un substrato humano 75% 5%

Anticuerpos anti-Ro/SSA 60% 3%

Anticuerpos antilinfocitos 0% 0%

Complejos inmunes circulantes 60% 5%
Inmunogenética

HLA-B8 63% 34%

HLA-DR3 77%

*Asociacién Americana de Reumatologia.

Las personas que Onicamente tienen LED cominmente no tienen
autoanticuerpos en el suero (ANA, anti-DNA) y la gente con LES se caracteriza por la
presencia de uno o mas autoanticuerpos en la sangre (1).




En adultos, aproximadamente 15-20% de los pacientes con LES también poseen
lesiones de LED. 5-10% de los pacientes con LED pueden desarroliar tas
caracteristicas clinicas para satisfacer los criterios del Colegio Americano de
Reumatologia para el diagndstico de LES; 25% de los pacientes con LED que posee
anticuerpos anti-DNA del isotipo IgM con el tiempo parecen desarrollar una enfermedad
mas agresiva con caracteristicas sistémicas (5).

Las lesiones del LED también ocurren en algunos pacientes con LECS con una
frecuencia aproximada del 20% (5).

Estos datos indican que, el lupus es un proceso dinamico y con el tiempo, un
pequefio porcentaje de éstos pacientes que sélo tienen lesiones discoides, pueden
desarrollar enfermedad sistémica(1).

En adultos, la transicion de LED a LES es infrecuente y se ha estimado
alrededor del 6%. En nifios se ha encontrado una incidencia mas aita (4).

En una serie de 16 niflos con LED 5 desarrollaron LES apreciandose los
sintomas sistémicos a temprana edad (entre los 8 y los 20 afios) (5).

La fotosensibilidad se define como la historia de induccién o exacerbacién de
lesiones discoides después de la exposicion al sol. En adultos, la fotosensibilidad es
comun (60%), reportandose en nifios Unicamente en el 31%. La evidencia clinica y
experimental demuestra que la luz ultravioleta (LUV) puede inducir activacién en la
gente con LES. La via por la que la LUV ocasiona éstas activaciones sistémicas (o lleva
al desarrolio de lesiones en la piel} no se conoce, sin embargo, esta evidencia sugiere
que la LUV es capaz de liberar e incrementar el numero de autoantigenos a que una
persona reacciona (1)

Los pacientes con LES y lesiones cutaneas de LED han sido considerados por
algunos autores como pertenecientes a un subgrupo diferente de LES. Este subgrupo
parece mostrar una incidencia mas elevada de fendmeno de Raynaud y de vasculitis.




Es de relativa frecuencia la presencia de anticuerpos contra las proteinas ribonucleares
(PRN) (3).

Factores prondsticos.

En adultos la progresion de LED a LES ocurre casi exclusivamente en pacientes
con enfermedad discoide generalizada, pero en nifios parece que la enfermedad
localizada es de mucho mas riesgo para desarrollar LES. Otros factores pronosticos
potenciales son: serologia positiva al momento del diagnoéstico, fotosensibilidad e
historia familiar de LED. En adultos la presencia de lesiones discoides son de buen
pronoéstico para el LES, con menor dafio renal, sin embargo, en nifios se ha observado
un curso relativamente moderado a la fecha y han desarrollado dafio visceral severo,
incluyendo nefritis lapica, enfermedad del SNC, carditis, pleuritis, vasculitis y muerte.
Los nifios con LED que progresan a LES parecen no estar protegidos contra la
enfermedad severa (5).

La presencia de alopecia difusa, linfadenopatia generalizada, lesiones cutaneas
por vasculitis, anemia inexplicable, leucopenia, una prueba positiva para anticuerpos
antinucleares con un titulo significativo y la observacién de depésitos inmunes a nivel
de la unién dermoepidérmica de una piel clinicamente normal sugiere la posibilidad de
un compromiso extracutaneo (3).

Los casos de transicion que se inician como LED y terminan siendo sistémicos
son poco frecuentes pero ocurren al igual que casos de asociacion de lupus
eritematoso con dermatomiositis y 1a esclerodermia (enfermedad mixta del tejido
conectivo).(6)

PRESENTACION CLINICA

Clinicamente la enfermedad se presenta con placas formadas por la triada de
gritema, escama y atrofia (6.8). Sin embargo, también son presentaciones comunes las



telangiectasias, cambios pigmentarios, atrofia epidérmica y taponamiento folicular (4,
5). llustraciones anexas.

Las placas estan bien formadas y limitadas, pueden ser de unos cuantos
milimetros o confluir para constituir lesiones que abarcan toda la mejilla o toda la cara.
Sus limites son precisos, en ocasiones un poco mas activos cuando en el centro se
observa atrofia. La escama que las cubre es fina y adherente, se desprende con
dificultad y al logrario se observa sobre su superficie ocultas unas prolongaciones
corneas como “patitas” (signo de la “tachuela”) que corresponde a pequefios orificios
que quedan descubiertas por la escama (tapones cérneos), este dato es comin en el
LED (6).

La atrofia va apareciendo lentamente en el centro de las placas y es la natural
evolucion de la enfermedad con o sin tratamiento, en tat caso la zona afectada se ve un
poco depfimida, blanquecina, sin vello, con algunas telangiectasias. La pigmentacion
rodea a la placa y en ocasiones es el dato mas Hamativo (5, 6).

Las lesiones eventualmente curan con cicatrizacién y despigmentaciéon de la
zona central (3).

En ia pie! cabelluda aparecen lesiones semejantes que dejan alopecia cicatrizal
definitiva, en cambio no se afecta el estado general. Las lesiones son pruriginosas, el
paciente siente en ocasiones sensacion de hormigueo (parestesias) y su evolucion es
cronica. Se produce alopecia irreversible a consecuencia de la destruccion folicular (3,
6).

Las lesiones de las membranas mucosas se observan en alrededor de un 15%
de los casos, y los sitios mas comunes son la mucosa oral y la mucosa conjuntival. E
aspecto blanco argéntico del borde bermellén de los labios es un hallazgo altamente
caracteristico del LE. Por lo tanto, es necesario examinar cuidadosamente los labios y
la boca de los pacientes para detectar la formacion de escamas color blanco argéntico
y la presencia de ulceraciones. En las lesiones mucosas del LED de larga evolucién
pueden desarrollarse carcinomas de células escamosas (3).







A nivel ocular se produce una papilitis y posteriormente una neuritis Optica,
secundaria a la vasculitis. Se observan petequias perivasculares; edema bipalpebral;
Ocasionalmente se encuentra edema peripapilar y exudados antes de morir (cuerpos
citoides) (8).

Las lesiones en general se localizan por arriba del cuello (LED localizado).
Cuando el compromiso cutaneo tiene lugar por arriba y por debajo del cuello se emplea
el término LE discoide generalizado. Las lesiones discoides aisladas por debajo del
cuello en ausencia de compromiso en cabeza o cuello son muy poco frecuentes
(menos del 4%) (3).

La topografia de las lesiones es claramente en las partes expuestas de la piel a
las radiaciones luminicas: mejillas, dorso de la nariz (disposicion en alas de mariposa),
labiocs, regiones retroauriculares o en piel cabelluda, cuando es diseminado, afecta
ademds la V del escote y las caras externas de brazos y antebrazos, raramente en
tronco o extremidades inferiores. Las lesiones pueden ser simétricas o asimétricas y
estan constituidas por una o varias placas. En México, se afade a menudo una lesion
mas que es la hiperpigmentacion, habitualmente periférica (6}

Dependiendo de las formas clinicas que corresponden a la disposicién de las
lesiones se denominan: congestivo superficial, cretaceo o verrugoso, sebaceo, timido,
tumoral, telangiectasico puntata y el profundo de Kaposi-irgang (9).

DIAGNOSTICO HISTOPATOLOGICO

El cuadro clinico es muy caracteristico y orientador, pudiendo ser confirmado
mediante un examen rutinario con microscopio 6ptico de un preparado de biopsia
cutanea. El examen histopatolégico y el inmunolégico son los de mayor utilidad. Ya que
los cambios dérmicos prominentes que caracterizan el lupus discoide estan
frecuentemente ausentes a menudo se requiere un alto indice de sospecha para hacer
el diagnostico microscopicamente (3, 6).



Los hallazgos histologicos mas comunes en la biopsia del LED en nifios son
alteraciones vacuolares, un infitrado démmico linfocitico de moderado a severo,
particularmente en un patron perianexial y perivascular, y células endoteliales
edematizadas. La vacuolizacion basal es una caracteristica frecuente, moderada en
todas las muestras. La hiperqueratosis, taponamiento folicular o atrofia epidérmica
alternando con acantosis son moderadas o ausentes, sin embargo, fos cambios de
interfase tienen especial significancia diagnéstica en los nifios con LED y se deben
buscar cuidadosamente especialmente si otros cambios epidérmicos estan
ausentes(9).

La inflamacién dérmica es moderada 0 severa y localizada con una distribucion
perianexial y perivascular, como se mencion6 anteriormente. El intersticio esta también
frecuentemente infiltrado por linfocitos y ocasionalmente histiocitos y células
plasmaticas. El edema papilar, la inflamacién de células endoteliales y extravasacion
eritrocitaria se encuentran muy frecuentemente pero algunas veces es moderado. E!
depositc dérmico de glicosaminoglicanos es minimo en todos los casos (9).

Estas caracteristicas histoidégicas aparentemente reflejan la morfologia vy
maduracion de la lesion biopsiada. El infiltrado dérmico denso sugiere un estadio
inflamatorio temprano, activo. En adultos los estudios histoquimicos demuestran
aproximadamente igual numero de celulas T supresoras que cooperadoras, en los
nifos las celulas infiltrantes son linfocitos T CD3, con linfocitos B, CD14 esparcidos. La
mayoria de las celulas CD3 son inducidas de las CD4 cooperadoras con raros linfocitos
CD8 supresores citotdxicos, Los linfocitos CD7 y CD5 sugieren un infiltrado reactivo por
células T (9).

Un hallazgo histol6gico altamente especifico es la atrofia pilosebacea (10).
Los cambios histolégicos mas significativos para el diagnéstico de LED incluyen

el adelgazamiento de la membrana basal, cuerpos coloides, atrofia pilosebacea e
infiltrado perianexiat (10).
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Se detectan inmunoreactantes en 80% de las muestras examinadas mostrando
finos depositos granulares de igG, IgM, IgA y C3 a lo largo de la membrana basal
epidérmica y folicular con cuerpos citoides dispersos (9).

Los ' depédsitos de anticuerpos se localizan en la unién dermoepidérmica
unicamente a nivel de las lesiones, nunca en la piel sana (6, 11).

El antigeno Ro/SSA es una proteina de 60kd que une un limitado grupo de
RNAs. Se ha reportado que el anti-Ro/SSA sérico puede unir una proteina de 52kd no
homéloga que se ha referido como 52-kd Ro/SSA. Esta relacion fisica de 60kd Ro/SSA
y RNAs Ro/SSA no ha sido bien establecida definitivamente, pero es claro que muchos
pacientes que tienen anti 60kd Ro/SSA también tienen anticuerpos a la proteina 52 kd.
La reiativa'importancia clinica de la presencia de titulos de anticuerpos a 60 y 52 kd
Ro/SSA en el lupus cutaneo no ha sido bien establecida. (10).

La presencia de anticuerpos anti-Ro/SSA es frecuentemente empleada por los
clinicos como evidencia para el diagnéstico de LECS (10).

Los pacientes con LECS o LED son distinguibles por su respuesta al
autoanticuerpo Ro/SSA. Los anaticuerpos Ro/SSA son comunes en el LED, sin
embargo, la repuesta al anti-Ro/SSA es cuantitativamente diferente en el LED y LECS.
Los pacientes con LECS tipicamente tienen titulos altos de anticuerpos precipitantes a
Ro/SSA, y frecuentemente tienen anticuerpos a La/SSB. Los pacientes con LED y anti-
Ro/SSA tipicamente tienen titulos bajos de anticuerpos, no tienen lineas precipitantes y
no tienen anticuerpos a La/SSB. Sin embargo los examenes de anti-Ro/SSA pueden
ser usados como apoyo diagnéstico para ayudar al médico en la dificil tarea de
distinguir LECS y LED (10).

Se ha notado una importante asoéiacién de anti-Ro/SSA con la fotosensibilidad,

la cual es notable solo en el LECS ya que por los bajos titulos en el LED no confiere
incremento en el riesgo de fotosensibilidad (10).
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En los pacientes con LED sin sintomas extracutaneos se ha descrito como
infrecuente que tengan autoanticuerpos circulantes. Estudios han demostrado que los
pacientes con LED en quienes la enfermedad esta clinicamente limitada a piel y
aquellos con LES la tendencia es a tener niveles anormales de anticuerpos circulantes.
Esto proporciona una base a la hipétesis de que el LED y LES tienen una patogénesis
en comun (10).

Se ha encontrado una estrecha relacion entre la necrosis epidérmica y los
anticuerpos anti-Ro en casi todos los pacientes con intenso daiio epidérmico (9).

Estos hallazgos sustentan la ya propuesta implicacién patogenética de los
anticuerpos en el dafio epidérmico del LECS (9).

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL.

Se debe diferenciar el LED de otras formas de lupus, en particular LES, LECS y
lupus eritematoso neonatal (1).

Las lesiones del LECS son no descamativas, eritematosas, en forma de moneda,
muy fotosensibles y en 50% de los casos se encuentran caracteristicas de LES. Estas
lesiones no producen descamacion definitiva, pero pueden tener mayor significancia
cosmeética (1).

El lupus eritematoso neonatal, puede ser diferenciado del LED por su inicio
neonatal y la enfermedad del tejido conectivo activa o latente en la madre. Las lesiones
del LECS pueden también presentarse como caracteristicas del sindrome de lupus
neonatal. Estos nifios nacen de madres con anticuerpos anti-Ro/SSA, pueden
desarrollar un rash lapico transitorio que desaparece con el tiempo a los 6 meses de
edad. En el momento actual, las evidencias sugieren que el anticuerpo anti-Ro/SSA
pasa via placentaria al feto y juega el papel principal en la causa de la enfermedad
lGpica en la piel. Las lesiones del LE neonatal son generalmente tipicas del LECS sin el
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taponamiento folicular, telangiectasias o la descamacion asociada a las lesiones de
LED(1, 4).

Las enfermedades caracterizadas por infiltrado linfocitico dérmico pueden ser
referidas como las “seis L's". lepra (enfermedad de Hansen), ldes (sifilis), lupus
(eritematoso, pernio y vulgar), infiltracién linfocitica de Jessner, linfocitoma cutis
(pseudolinfoma), y linfoma. Las pruebas especificas seroldgicas e inmnologicas pueden
ayudar a distinguir estas condiciones {12).

Otros padecimientos con los que debemos realizar diagnéstico diferencial son:

*Erupcion luminica polimorfa cronica. La forma con placas de esta enfermedad
puede semejar estrechamente a las lesiones tempranas de LED. Estas lesiones se
observan en el rostro 0 en zonas expuestas del cuerpo y aparecen al final de la
primavera o al comienzo del verano después de la exposiciéon a la luz solar. La
ausencia de hiperqueratosis, taponamiento folicular y discromia ayuda a diferenciarlas
del LED. Las lesiones no provocan atrofia ni cicatrizacion (3).

*Tifa facial. La presencia de borde eritematoso activo sobreelevado con zonas
de curacion central pueden causar confusion. La ausencia de telangiectasias, atrofia
central, dilatacion y taponamiento foliculares y alteraciones de la pigmentacion cutanea
permiten descartar con certeza la posibilidad de un LED (3).

*Liguen plano: Cuando las lesiones de liquen plano afectan a las mucosas, los
labios y las manos pueden no mostrar la forma y el color caracteristicos de las lesiones
observadas en cualquier otra parte. Las lesiones de las palmas ¢ de las superficies
dorsales de las manos pueden ser dificiles de diagnosticar a menos que se acomparien
de lesiones mas tipicas a nivel de las superficies fiexoras de la mufieca. Dado que la
caracteristica histopatolégica de degeneracién hidrépica también se observa en
biopsias de lesiones de liquen plano puede ser dificil diferenciar histol6gicamente el
lupus del liguen plano. El diagnéstico correcto usualmente depende de la identificacion
de las lesiones tipicas del liquen plano en otros sitios del cuerpo (3).
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*Sarcoidosis. Puede manifestarse con lesiones eritematosas sobreelevadas con
bordes activos en la cara, el oido externo, el cuero cabelludo, los brazos y la parte
superior del tronco con una distribucién similar a la del LED. El examen histopatologico
de las lesiones permitira establecer rapido el diagnéstico correcto (3).

*Epitelioma basocelular. Puede similar una lesion aislada de LED. Se observa un
borde activo sobreelevado con telangiectasia y una zona de atrofia central similar a la
observada en el LED. No se observa dilatacion folicular con taponamiento ni las
caracteristicas alteraciones pigmentarias presentes en el LED. E! examen de la biopsia
cutanea es el diagnéstico (3).

*Alopecia cicatrizal focal. Las enfermedades que provocan alopecia cicatrizal
focal pueden semejarse de manera estrecha a las lesiones antiguas inactivas del LED.
El liquen plano, la esclerodermia localizada, la sarcoidosis y los traumatismos pueden
provocar esas alteraciones (3).

EVALUACION Y SEGUIMIENTO.

En fa evaluacién inicial del paciente con sospecha de LED se debe realizar
biopsia de piel para un examen histolégico, especiaimente antes del tratamiento
sistémico. El borde eritematoso de una placa activa es fa mejor muestra para el
diagndstico (4).

Se debe realizar una evaluacion efectiva para descartar LES al inicio y
periodicamente dependiendo del curso clinico del paciente. En ausencia de sintomas
clinicos especificos el monitoreo de rutina incluye biometria hematica, velocidad de
sedimentacion globular, anticuerpos antinucleares, examen general de orina una vez .
por afio (4).

El involucro visceral se descarta mediante la realizacion de biometria hematica,

examen general de orina, electrolitos séricos, anticuerpos antinucleares, anticuerpos a
Ro, la nRNP y ANA nativo (4).
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Los pacientes con LES vy lesiones discoides sin caracteristicas sistémicas son
inicialmente evaluados con determinacion de ANA, usando sustratos humanos. Si los
resultados son positivos o si se emplearon sustratos no humanos en la determinacion
de anticuerpos proteicos antinucleares se debe buscar anti-DNA nativo de doble
cadena (los titulos de anticuerpos antinucleares pueden ser negativos o insignificantes
en estos pacientes cuando se emplean sustratos no humanos para determinacién de
anticuerpos antinucleares). Si estas pruebas iniciales son negativas no se deben repetir
a menos que se observe cambio clinico en el paciente (5).

La presencia de anemia inexplicable, leucopenia significativa (en particular
linfopenia de menos de 1,000 célulaslmms) determinacién repetidamente positiva para
anticuerpos antinucleares con titulos elevados, hipergammaglobulinemia de moderada
a marcada y depositos inmunes a lo largo de la unidn dermoepidérmica de la piel
clinicamente normal (es decir, una prueba de banda positiva para el lupus) debe
orientar al medico hacia el diagndstico de un proceso extracutaneo (3).

TRATAMIENTO

El tratamiento de los padecimientos de la piel en ef fupus eritematoso involucra el
uso de numerosas drogas, asi como uso de protectores solares (1).

El tratamiento es individualizado y dictado por la actividad de la enfermedad con
el propésito de prevenir la descamacion (4).

La proteccion del sol puede prevenir el desarrolio de lesiones en la piel. La gente
con lupus debe reducir los periodos de exposicidn al sol especialmente entre las 10 am
y 3 pm cuando es mas intenso. Se recomiendan los bloqueadores solares de alta
proteccion (FPS 15), de los cuales actualmente el ingrediente activo mas usado es el
diéxido de titanio, en contraste con los que antiguamente se empleaban con PABA (1,
4).
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Los esteroides constituyen la terapia de primera linea en el LED. Un esteroide
aplicado 2 veces al dia, con o sin oclusién es frecuentemente suficiente para mantener
el control. La inyeccién intralesional de triamcinolona (5 mg/mt) en la piel cabelluda y
tronco, y 3 mg/ml en la cara se han empleado con éxito (4).

Sin embargo los esteroides se deben usar con precaucién ya que por si mismos
causan atrofia, hipopigmentacion y telangiectasias (4).

Los parches oclusivos incrementan significativamente la absorcion y eficacia de
los corticosteroides tépicos. En un estudio realizado por Maggio y Cols, la aplicacion de
compresion nasal con 2 mg de pomada de fluocinonide al 0.056% todas las noches
durante el suefio, resulté en una disminucion del eritema y sensibilidad en 3 semanas.
Durante Ibs siguientes 3 meses se aplic6 compresion 2 veces a la semana sin
alteraciones de la terapia oral durante el tratamiento, con adecuados resultados {13).

La Hidroxicloroquina constituye la segunda linea de tratamiento; las indicaciones
para el uso de antipalidicos son el desfiguro progresivo que no responde a los
esteroides topicos y la presencia de enfermedad extensa. La dosis es de 4-6
mg/Kg/dia; los efectos secundarios incluyen nduseas, mareos, cefaleas, erupciones
medicamentosas liquenoides, pigmentacion del paladar, ufias y piel de los miembros
inferiores, blanqueamiento del cabello, neuropatias, atrofia neuromuscular, retinopatia,
ceguera, depresion respiratoria irreversible y la muerte, por lo que el monitoreo durante
la administraciéon incluye biometria hemaética, electrolitos séricos y pruebas de
funcionamiento renal cada 2 meses, asi como examen oftalmolégico antes del inicio del
tratamiento y posterior a esto cada 4 meses (3, 4).

La Prednisona a dosis de 1 mg/Kg/dia por un periodo de 2 semanas puede ser
usado en conjuncién con los antipaludicos para un rapido control de la enfermedad,
siendo también ésta una opcion en los pacientes que no ingieren antipaludicos (4).

En aduitos se ha encontrado una adecuada respuesta a la Talidomida, a dosis

de 100-400 mg/dia en el 80-100% de los pacientes, con una respuesta inicial al
tratamiento en 2 - 4 semanas. El mecanismo de accion ain es desconocido, sin
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embargo por sus propiedades antiinflamatorias se ha relacionado a una
inmunosupresion, estabilizacion de las membranas lisosomales de los leucocitos,
inhibicién de la proliferacion de linfocitos, altera la quimiotaxis de los neutréfilos;
también se ha reportado disminucion del factor de necrosis tumoral, un decremento en
la relacion de linfocitos CD4 a CD8 en personas sanas. Sus principales efectos
secundarios incluyen somnolencia, nausea, constipacion, cefalea y rash, siendo el mas
serio la teratogenicidad (14).

En pacientes tratados con Difenihidantoina sédica 100 mg 3 veces al dia,
durante un tiempo medio de tratamiento de 4 - 5 meses, mostraron una excelente
respuesta en un 90%, con una tasa de recaida del 15.7%, en un periodo de
seguimiento de 6 - 12 meses. En estos pacientes se observd disminucion de la
hiperqueratosis, aplanamiento de las areas infiltradas y finalmente resolucion de los
cambios congestivos y reparacion de las lesiones atroficas. El mecanismo de accién en
la involucién y curacién de las lesiones del LED con el uso de Fenitoina es
desconocido. Los efectos secundarios fueron minimos y reversibles en todos los casos,
unicamente 8.3% de los pacientes discontinuaron el tratamiento por intolerancia al
medicamento (15).

En un subgrupo de pacientes con enfermedad refractaria se requiere terapia mas
agresiva, incluyendo los inmunosupresores que se emplearon en el pasado como la
Azatioprina (14).

Un paciente adulto multitratado mostré adecuada respuesta al Metotrexate 15
mg semanales con una notable disminucion del infiltrado y eritema en un periodo de 2
meses. Este medicamento actia como un inhibidor competitivo de la dihidrofolato
reductasa, la cual por reduccidn y conversidon de dihidrofolato a tetrahidrofolato,
interfiere con el timidilato y nucledtidos de purina necesarios para la sintesis de DNA y
RNA. El Metotrexate tiene efectos antiinflamatorios y antiproliferativos. También tiene
efectos inmunosupresores secundarios a la inhibicibn en la sintesis de DNA por
competencia inmunoldgica con las células. Ha mostrado suprimir la respuesta primaria
y secundaria de anticuerpos, aunque no tiene efecto en la inmunidad mediada por
células. Puede ser que este efecto inmunosupresor es el que sea benéfico para estos
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pacientes. Sin embargo ya que se trata de una droga citotdxica posee serios efectos
secundarios, por lo que se debe monitorear adecuadamente. No se recomienda esta
terapia para LED menor pero puede emplearse en casos resistentes donde miltiples
terapias han fallado (16).

El desarrollo emocional de estos nifios con una enfermedad progresiva y
desfigurante puede llevar a una pobre imagen corporal y trastornos psiquiatricos, por lo
que pueden requerir ayuda de un psicologo (4).

PRONOSTICO.

ElI LED en los nifios tiene un curso crénico similar al de los adultos, por lo tanto
deben ser cuidadosamente monitoreados por el posible desarrollo de tupus sistémico

(4).

Es un problema estético por la atrofia definitiva que puede dejar cuando no se
atiende a tiempo (6).

Las complicaciones potencialmente fatales como glomerulonefritis profiferativa

difusa, son infrecuentes en estos pacientes, y en general la sobrevida es mayor cuando
se les compara con los pacientes con LES sin lesiones de LED (3).
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JUSTIFICACION.

Ya que la mayoria de la informacion disponible acerca de este tema procede de
literatura extranjera, el presente estudio pretende conocer las manifestaciones tanto
cutaneas como sistémicas asociadas con el LED, los patrones de estudio y paraclinicos
para establecer un protocolo de estudio de estos pacientes cuando se presenten por
primera vez en el servicio de Dermatologia.

OBJETIVO.

Conocer el comportamiento clinico del LED, manifestaciones cutaneas,
manifestaciones sistémicas asociadas, patrén inmunoldégico e hitopatoldégico y
respuesta al tratamiento, mediante el analisis de los pacientes con dicha enfermedad
en el Hospital Infantil de México.

HIPOTESIS.

La presentacion clinica y evolucion del LED tiene caracteristicas propias en la
poblacién de estudio.
METODO.

Disefio

Se realizara un estudio retrospectivo, observacional, no comparativo, abierto .
Variables.

Las variables que emplearemos en el presente trabajo seran las siguientes:

s Sexo.
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» Edad de inicio de la enfermedad.

» Edad a la que acudi6 el paciente por primera vez a {a consulta de Dermatologia.
» Morfologia de las lesiones.

o Topografia de las mismas.

* Tratamiento empleado y respuesta al mismo.

o Evolucion.

* Antecedentes heredofamiliares.

¢ Fotosensibilidad.

¢ Estudios de laboratorio e histopatologia.

Otras variables a definir y que seran tomadas en cuenta son las siguientes:

« Lupus eritematoso discoide: lesiones lUpicas en forma de moneda que comunmente
se observan en areas de la piet expuestas a la luz sin involucro sistémico.

¢ Lupus eritematoso cutaneo subagudo: subgrupo de lupus eritematoso de severidad
intermedia entre LED y LES, con lesiones morfologicamente no descamativas,
papuloescamosas o anulares que aparecen con una caracteristica fotodistribucién y
moderado involucro sistémico.

* Lupus eritematoso sistémico: enfermedad crénica del tejido conectivo que afecta a
numerosos drganos y sistemas, ocasionando nefritis, enfermedad del SNC, carditis,
pleuritis, vasculitis e incluso la muerte principalmente por dafio renal.

Procedimiento.

Se revisaran los expedientes clinicos de los pacientes con LED en los ultimos 10
anos (1988-1997) en el archive del Hospital Infantil de México "Federico Gomez".

Los datos obtenidos seran plasmados en la hoja de recoleccion de datos que se
muestra en el anexo y que incluye todas las variables mencionadas anteriormente.
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Recursos.
Recursos humanos.

+ Asesor de tesis.
Dr. Carlos Alfredo Mena Cedillos.
Jefe del Departamento de Dermatoiogia def Hospita! Infantil de Mexico.
* Tesista.
Dra. Maria Isabel Lomeli Toriz.
R3 Pediatria Médica Hospital Infantil de México
¢ Personal de la Institucion.
Personal que labora en el Archivo Cinico, Biblioteca y Departamento de Cémputo.
+ Personal de la Imprenta.

Recursos materiales.

Expedientes clinicos.

Acervos bibliograficos y documentos.
Equipo y material de computacion.
Fotocopiado y papeleria.

Material de impresién y encuadernacion.

Recursos financieros.

« Los gastos que se originen de la realizacién del presente estudio, seran cubiertos al
100% por el tesista.

Poblacion.

Se incluira a todos los pacientes con el diagnéstico de LED realizado en el
Hospital Infantil de México que se hayan presentado en los uitimos 10 afios (1988-
1997), el cual se haya realizado por un Dermatélogo Pediatra de la misma institucion.
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ANEXO

HOJA DE RECOLECCION DE DATOS

Caso #

Edad

Sexo: Masculino ( )
Edad de inicio

Femenino ( )

Morfologia de las lesiones

Topografia:

Tratamiento empleado

Evolucion

Antecedentes heredofamiliares

Fotosensibilidad
Estudios de laboratrio e histopatologia




RESULTADOS.

Se revisaron los expedientes de 10 pacientes, encontrandose los siguientes

resuitados:

e La edad a la que acudieron por primera vez al servicio de Dermatologia se
encuentra entre los 6 y los 15 afios, con una frecuencia como se puede
observar en el cuadro siguiente:

Cuadro 2 Edad a la que acudieron por primera vez los pacientes con LED al servicio

de Dermatologia.

Edad en aiios

NaGmero de
pacientes

6

1

9

10

11

12

13

1
2
1
3
1
1

15

e La edad de inicio fue de los 3 a los 13 afios con la siguiente distribucion

(Cuadro 3).

Cuadro 3. Edad de inicio del LED en los pacientes del Hospital Infantil de México

Edad de inicio
en afos

Numero de
pacientes

3

1

9

10

11

13

N W W] =
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* En cuanto al sexo se encontré un predominio del masculino, con una relaciéon 1.5:1
(60% masculino, 40% femenino), como se muestra en la grafica siguiente.

HOMBRES
60%

MUJERES
40%

Gréfica 1 Distribucién de los pacientes con LED en cuanto a sexo.

* La morfologia tipica de las lesiones descrita en fa literatura de eritema, escama y
atrofia estuvo presente en 7 casos (70%), en otro caso se manifestdé como papulas,
pustulas, manchas hipercromicas de aspecto grasoso, en otro con eritema, papulas,
costras melicéricas y escama, el Gltimo caso se encontraba impetiginizado en la
primera consulta, presentandose como papulas, costras hematicas, eritema
peripapular y cicatrices atréficas, posterior al manejo con Clioquinol (Vieformo) se
presenté la morfologia tipica y fotosensibilidad.

Ningun paciente ha presentado alteraciones en mucosas ni a nivel oftalmolégico
durante la evolucién de la enfermedad.

¢ En lo que respecta a la topografia, en todos los pacientes se encontraba afectado
mas de un sitio, siendo éstos en orden de frecuencia como se menciona en el

cuadro 4.

En ninguno de los pacientes se encontré compromiso sistémico al momento del
diagnéstico.
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Cuadro 4. Topografia de las lesiones del LED en los nifios vistos en la consulta externa
de Dermatologia del Hospital Infantil de México.

Sitio afectado Nuimero de casos
Mejillas 9
Frente
Crejas
Nariz
Menton
Regién peribucal
Cuello
Parpados
Cara anterior de
brazo

el e B B B S ) I - -

+ Por lo que corresponde al tratamiento, en todos los casos se inici0 con protector
solar, a lo que 4 pacientes presentaron una adecuada evolucién en un periodo de 3 -
7 meses en promedio, con disminucion importante de la fotosensibilidad y posterior
desaparicién de las lesiones, sin embargo en los restantes fue necesario emplear
éstos en combinacibn con uno o0 mas medicamentos por via sistémica,
principalmente Cloroquina y Talidomida {Cuadro 5).

En todos los pacientes que se uso Cioroguina se realizo valoracion oftalmoldgica
durante el tratamiento sin encontrarse efectos secundarios a este nivel en ninguno de
ellos.
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Cuadro 5. Tratamiento empleado en los pacientes con LED y nimero de pacientes en
los que se usé.

Tratamiento empleado NOmero de pacientes
Protector solar (PS} Unicamente 4
PS + Cloroquina

PS + Talidomida

PS + Cloroquina + Talidomida

PS + Cloroquina + Talidomida +
Crioterapia+ D-Penicilamina

-] a} al w

¢ En 7 casos (70%) se negaron antecedentes heredofamiliares de LED, en 2 (20%) no
fueron interrogados al realizar la Historia Clinica y Gnicamente fue positivo en 1 caso
(10%).

» |a fotosensibilidad se encontrd presente en 9 casos (90%).

¢ La evolucién fue satisfactoria en la mayoria de los casos (60%), con mejoria clinica
de las lesiones. En un caso (el de inicio a los 3 afios) 2 meses después del
diagnostico presentd hoyuelos en la region peribucal, realizandose el diagnéstico de
lupus profundo, proporcionandose por parte de Dermatologia tratamiento con
protector solar y Talidomida, requiriendo lipoinyeccidn en 2 ocasiones para el manejo
de las secuelas 2 aftos después.

Otro caso actualmente se encuentra con ei diagnostico de Sindrome de
Schwartzmann por la asociaciéon de LED, esclerodermia e insuficiencia pancreatica
exocrina, el paciente recibid ademas del tratamiento ofrecido por el servicio de
Dermatoiogia con protector solar y Talidomida, posteriormente agregandose Cloroquina
y finalmente por el diagndstico agregado de esclerodermia morfea, crioterapia, y D-
Peniciliamina indicado por la Clinica de Enfermedades por Deterioro Inmunolégico
(CEDI) de nuestro Hospital, en 1994 se fue al IMSS desconociéndose su evolucién
posterior y estado en el momento actual.
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Otro paciente 1 mes posterior al diagnéstico de LED presento artritis, leucopenia,
hematuria e hipocomplementemia, realizandose el diagnéstico de LES, 1 aiio despues
de esto se encontré dafio renal con una glomerulonefritis proliferativa mesangial
(nefritis lapica clase |l), este paciente fue el Onico que presentd antecedentes
heredofamiliares positivos. Actualmente se encuentra manejado con protector solar y
Cloroquina por parte de Dermatologia mas Prednisona y Azatioprina por parte del
CEDI, en su examen general de orina continba con hematuria; la piel ya no presenta
alteraciones.

Dos pacientes ya no regresaron a control por lo que se desconoce su estado en
el momento actual, uno de ellos habla presentado evolucidn toérpida con
exacerbaciones a la exposicién al sol y sin mejoria a pesar del manejo con protector
solar, Talidomida y Cloroquina. El otro habia presentado mejoria al manejo con
protector solar y Cloroquina 4 mg/Kg/dia.

» La biopsia de piel fue compatible con el diagnéstico de LED en 4 casos (40%), en 3
(30%) no se realizé biopsia (el diagnoéstico fue clinico), 1 no fue concluyente, sin
embargo por clinica se realiz6 el diagnostico, otro reportd pririgo actinico, pero
clinicamente las lesiones corresponden a LED, ademas de la aparicién posterior de
esclerodermia morfea (diagnéstico clinico) e insuficiencia pancreatica exdcrina, no se
ha descartado el LED, actualmente como se mencioné anteriormente se encuentra
como Sindrome de Schwartzmann. Otro caso reporté queratosis actinica, pero
debido a la presencia de infiltrado linfohistiocitico alrededor del plexo vascular
superficial se considera compatible con LED.

La inmunofluorescencia en piel fue positiva en un caso: el paciente que presento
LES, con IgM 2+, C3+, Ciq 2+ granular fino en paredes de vasos y unién
dermoepidermica; 1gG, C4 y fibrinbgeno negativos, IgA no valorable. En el paciente con
Sindrome de Schwartzmann, la biopsia de piel fue negativa a inmunoreactantes. En el
resto de los pacientes no se realizé el estudio.

» Enlo que respecta a la serologia las células LE fueron negativas en 6 casos (60%) y
positivas en 1 caso (10%) que corresponde a la paciente que se mencioné con
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adecuada evolucion al protector solar + Cloroquina, que no regresé a control,
llamando la atencion que esta paciente también presenté anti-DNA elevado,
hipocomplementemia, biometria hematica con leucopenia (5 800 leucocitos) y una
biopsia de piel compatible con LED.

ANA negativo en un caso (10%) y positivo en 3 (30%) (moteado fino): la paciente
que posteriormente presentd lupus profundo; el que tiene el diagndstico de Sindrome
de Schwartzmann y el paciente que evoluciond a LES.

Anti-DNA se realizé en 5 pacientes (50%), de los cuales 3 (30% del total) fueron
negativos y 2 positives (20%), en la paciente ya comentada anteriormente y en el
paciente que presentd LES.

Se reporté hipocomplementemia en 3 pacientes (30%) el paciente con LES. Ia
paciente ya mencionada, el que presentaba lesiones impetiginizadas y la biopsia fue
compatible con LED; el complemento se encontrd elevado en 2 casos, principalmente
C3: en la paciente con lupus profundo y el paciente con el diagnéstico con Sindrome de
Schwartzmann. (Cuadro 6).

Cuadro 6 Resultado de las pruebas inmunolégicas en los pacientes con LED.

Pruebas Positivo Negativo
inmunolégicas
Células LE 1 6
ANA 3 1
Anti-DNA 2 3
Hipocomplementemia 4 -
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DISCUSION.

El propésito del presente estudio fue comparar !a incidencia y comportamiento
clinico del LED en nifios mexicanos, con lo observado en la literatura extranjera. EI LED
es una enfermedad poco comin en nifios. No se cuenta con el dato exacto, sin
embargo tomando las estadisticas de los Ultimos 5 afios se considera que
aproximadamente se dieron 20,000 consultas de primera vez en el servicio de
Dermatologia durante los ultimos 10 afios, encontrandose Unicamente 10 casos de LED
(incidencia de 0.0005). La edad de inicio antes de los 10 afios fue del 20% y el 60% se
presentaron entre 10 y 11 afios, en la literatura, los estudios realizados por George y
Buckley coinciden con una edad de inicio antes de los 10 afios en el 2% de los
pacientes constando sus estudios de 8 y 6 pacientes respectivamente.

En cuanto al sexo, se reporta una relacion femenino-masculino de 0.6. En
nuestra serie de pacientes se encontrdé una relacién de 0.67, coincidiendo con lo
reportado en dichos textos.

La morfologia tipica de las lesiones que se reporta en la literatura con la triada
de eritema, escama y atrofia en placas se encontrd en el 70% de los casos. Sin
embargo, George y Hood en su estudio de 6 pacientes comentan que otras
presentaciones menos comunes son papulas, telangiectasias, cambios pigmentarios,
atrofia epidérmica y taponamiento folicular y en el 30% restante de nuestros pacientes
se encontraron papulas en todos, hipercromia en un caso (10%) y cicatrices atroficas
en otro caso (10%), presentandose en el 100% de los casos eritema, las
telangiectasias no estuvieron presentes en ninguno de nuestros pacientes.

En lo que corresponde a la topografia, el 90% de los pacientes presenté una
enfermedad localizada y Unicamente en un paciente (10%) se encontraron lesiones en
la cara anterior de! brazo, ninguno de los pacientes presentd lesiones por debajo del
cuello sin involucro de la cabeza, lo cual, corresponde en cierto modo con el 68% de la
enfermedad localizada, reportada por George y Tunnessen, siendo la localizacion mas
frecuente en las mejifllas, con distribucion en alas de mariposa en el 50% de estos
casos.
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Los esteroides constituyen el tratamiento de primera linea para varios autores,
sin embargo en el servicio de Dermatologia del Hospital Infantil de México, el manejo
de estos pacientes se inicia con protector solar a lo que el 40% de los casos presento
adecuada evolucién con disminucion del eritema y fotosensibilidad en un periodo de 3 a
7 meses y posterior desaparicion de las lesiones. En los pacientes con mala respuesta
a este manejo, lo cual, se valoré6 fundamentaimente por la persistencia de la
fotosensibilidad y la aparicion de nuevas lesiones, fue necesario el uso de terapia
sistémica iniciandose esta con Cloroquina en el 50% de los casos, Talidomida en el
10% vy si persistia sin adecuada respuesta, la asociacién de ambas. Los esteroides
unicamente se emplearon en un caso (10%), sin embargo no fueron manejados por el
Servicio de Dermatologia, sino por el CEDI por haber presentado LES con
glomerulonefritis.

Los antecedentes heredofamiliares no se comentan con mucha frecuencia, en
una serie de 16 pacientes fueron positivas en 4 de ellos (37.5%), al igual que 3 en una
serie de 8 (37.5%), en este estudio se encontraron Unicamente en un caso (10%), el
cual posteriormente evoluciond en LES.

Se menciona una incidencia de exacerbacion de las lesiones a la exposicion al
sol en los adultos de 60% y 31% en los nifios, sin embargo en nuestros pacientes la
fotosensibilidad se encontré presente en el 90% de los casos, por lo que, como se
menciond antes, este fue uno de los principales criterios para evaluar la evolucion, la
unica paciente en la que fue negativa, posteriormente presento lupus profundo.

En cuanto a la evolucién a LES, son muy pocos los casos que la presentan,
manejandose diferentes porcentajes por los diversos autores, variando incluso en el
mismo autor, asi Provost refiere una frecuencia de 5-10% en un reporte y 15-20% en
otro, George y Tunnessen 31% y en su libro Fitzpatrick un 15-25%, en nuestros
pacientes este curso se observé en el 10% presentando dafio renal con una nefritis
ltipica clase |l, a un afio de su diagnodstico, correspondiendo al Unico paciente con LED
generatizado, el que presentd antecedentes heredofamiliares positivos y como se vera
posteriormente, el dnico que presentd inmunofiuorescencia positiva en piel. Otro caso
(10%) evolucioné hacia una enfermedad mixta de tejido conectivo (Sindrome de
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Schwartzmann) con LED, esclerodermia morfea e insuficiencia pancreatica exdcrina,
desconociéndose su evolucion posterior, ya que continlia su seguimiento en el IMSS.

George realizd un estudio para comparar la histopatologia e inmunofiuorescencia
en las biopsias de piel de 9 nifios comparandoias con las de los adultos, encontrando
que unicamente 3 de estos presentan los cambios observados en los adultos y en 6
estos fueron moderados o ausentes, todos mostraron algin grade de alteracion
vacuolar de la membrana basal de moderada a severa, infiltrado linfocitico con una
distribucion perianexial y perivascular, inmunofluorescencia fuertemente positiva en 1,
levemente positiva para IgM o IgG en 3 casos y negativa en uno. Bielsa en otro estudio
comenta que el diagnéstico de LED se puede establecer con la presencia de atrofia
pilosebacea y necrosis de todas las capas epidérmicas. De nuestros pacientes se
realizé biopsia de piel en 7 casos, de los cuales nicamente 4 fueron compatibles con
LED, todas estas reportaron infiltrado inflamatorio linfocitatorio perianexial y
perivascular, degeneracion de la capa basal y atrofia epidérmica en 3, tapones de
queratina en 2 y vacuolizacion focal en uno, los 5 hallazgos juntos, Unicamente en una
muestra y la inmunofluorescencia fue positiva Unicamente en un caso para IgM, C3 y
C1q, coincidiendo con lo comentado anteriormente.

La presencia de autoanticuerpos en sangre es muy poco frecuente en pacientes
con LED como lo comentan Provost (25%), George y Tunnessen (40%) y Lee menos
del 10%. En nuestros pacientes se realizaron pruebas inmunolégicas en 6 pacientes,
reportandose ANA positivo en 3 de ellos (50%), al igual que anti-DNA, células LE en
uno (16.6%) e hipocomplementemia en 4 de ellos (66.7%).
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CONCLUSIONES.

Los resultados del presente estudio coinciden en la mayoria de los puntos
reportados en la literatura extranjera, excepto por la presencia de fotosensibilidad que
fue mas frecuente en nuestros pacientes, sin embargo ya que la muestra evaluada es
muy pequefia, consideramos que este documento unicamente debera tomarse en
cuenta con caracter informativo.
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