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CASOS CLINICOS

Lupus eritematoso discoide crdénico en la infancia.

Presentacion de dos casos

Resumen.—FEl lupus eritematoso discoide es un cuadro
infrecuente en la infancia que presenta algunas caracteristicas
diferenciales con la forma de los adultos como el predominio
masculino, la baja incidencia de fotosensibilidad y la frecuente

progresién a lupus eritematoso sistémico.

Describimos dos casos de lupus eritematoso discoide en nifias,
de comienzo a los 4 y9 aflos de edad, una con un lupus
cutdneo generalizado yla otra localizado, que han mostrado
respuesta favorable al tratamiento con antipalidicos de

sintesis.

Palabras clave: Lupus eritematoso discoide. Infancia. Lupus

eritematoso sistémico.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso discoide crénico o lupus eri-
tematoso cutdneo crdénico se caracteriza por unas pla-
cas eritematoescamosas discoides sobre las que se desa-
rrollan cicatrices atréficas, telangiectasias y dreas de
hiper y/ o hipopigmentacidn.

Es un proceso infrecuente en la infancia, pues
menos de un 2% de los pacientes lo desarrolla antes
de los 10 anos (1, 2). Este es el motivo de presentar
dos casos de lupus eritematoso cutdneo infantil.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Nifia de 11 afios sin antecedentes personales ni
familiares de interés que desde los 4 presentaba ele-
mentos eritematoescamosos en cara, manos y super-
ficie de extension de miembros superiores que empe-
oraban con la exposicién solar. En la exploraciéon mos-
traba placas eritematoescamosas circinadas y bien
delimitadas en mejillas y antebrazos (Fig. 1). Elresto
de la exploracion clinica fue normal.

Las analiticas hematoldgica, bioquimica yurinaria,
y las pruebas reumaticas fueron normales. Los ANA
fueron positivo a titulo de 1/ 80, con patrén moteado.
Las cuantificaciones de porfirinas en sangre, orina y
heces fueron normales. Los cultivos bacterianos y
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micolégicos fueron negativos. El estudio histopatol6-
gico de un elemento facial mostré acantosis, degene-
racién vacuolar de la capa basal e infiltrado mono-
nuclear perivascular. La inmunofluorescencia directa
no evidencié depdsitos de inmunoglobulinas, com-
plemento ni fibrinégeno.

El curso clinico fue variable, con miltiples brotes
sin predominio estacional que mejoraban levemente

FIG. 1.—Caso 1: placa eritematoescamosa circinada con atrofia cen-
tral en mejilla izquierda.
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con corticosteroides tépicos de mediana potencia y
con cremas fotoprotectoras. Posteriormente debido a
la persistencia de las lesiones se instaurd tratamiento
con fosfato de cloroquina a dosis de 250 mg/ dia
4 dias a la semana, obteniéndose la resolucién de los
elementos en 2 semanas. Actualmente se encuentra
con una dosis de mantenimiento de 500 mg semana-
les. No se han observado nuevos brotes ni han apa-
recido efectos adversosen 8 meses de seguimiento. Las
revisiones oftalmoldgicas son normales.

Caso 2

Nifla de 11 afios de edad sin antecedentes de inte-
rés que desde hacia 2 afios presentaba elementos eri-
tematodescamativos de crecimiento muy lento en
mejillas. No referia empeoramiento con la exposiciéon
solar. La exploracién cutdnea mostrd placas eritema-
tosas, con escasa descamacion superficial, que forma-
ban elementos discoides en ambas mejillas yregiones
supraciliares (Fig. 2).

Los exdmenes analiticos sanguineos y urinarios fue-
ron normales. La determinaciéon de ANA fue negativa.
Los cultivos bacterianos y micolégicos fueron negativos.
El estudio histopatolégico mostré una hiperqueratosis
folicular, degeneracién vacuolar de la basal e infiltrado
inflamatorio linfocitario perivascular y perianexial. La
inmunoflourescencia directa fue negativa.

Estos hallazgos clinicos e histolégicos confirmaron
el diagndstico de lupus eritematoso crénico. No res-
pondié a la terapéutica inicial con corticosteroides
tépicos de alta potencia y cremas fotoprotectoras, por

FIG. 2.—Caso 2: elementos eritematosos con discreta descamacion
en mejillas y regiones supraciliares.
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lo que se instaurd tratamiento con fosfato de cloro-
quina a dosis de 250 mg/ dia que llevo a la desapari-
cion de los elementos en un mes. Actualmente per-
manece con una dosis de mantenimiento de 500 mg
semanales. No han aparecido nuevos elementos ni se
han presentado efectos adversos tras 10 meses de
seguimiento.

DISCUSION

El lupus eritematoso discoide crénico es una der-
matosis infrecuente en la edad infantil que requiere
un alto grado de sospecha clinica para su diagndstico.
Hay que realizar diagndstico diferencial con diversas
entidades como erupcidn solar polimorfa, infiltracién
linfocitaria de Jessner, dermatofitosis, porfirias, etc. Se
han descrito también elementos similares al lupus cr6-
nico en mujeres portadoras de enfermedad granulo-
matosa cronica ligada al cromosoma X (5).

Hasta el momento se han comunicado 26 casos de
lupus eritematoso crénico infantil en la literatura
inglesa (3-13), lo cual hace suponer que se publican
menos casos de los existentes. Burch y Rowell encon-
traron que menos del 2% de los casos de lupus erite-
matoso créonico aparecen en edad infantil (1, 2).

Las manifestaciones clinicas son similares a las del
adulto; sin embargo, existen algunas diferencias impor-
tantes como predominio del sexo masculino, con una
relaciéon mujer/ hombre de 6/ 10, baja incidencia de
fotosensibilidad (31% de los casos) y frecuente pro-
gresion hacia lupus eritematoso sistémico (LES)
(31,25% de casos), en contraposicién a la escasa evo-
lucion en adultos (6% de casos) (7). También se ha
encontrado que losnifios que presentan la forma loca-
lizada tienen mucho mésriego de LES que los que tie-
nen la forma generalizada, a diferencia de los adultos
cuya progresion hacia LES ocurre casi exclusivamente
en los generalizados. En la mayoria de los pacientes los
anticuerpos antinucleares fueron negativos o débil-
mente positivos, tanto en los que progresaban hacia
LES como losque no, descartdndose que los ANA sean
un factor predictivo de esa evolucién. Cohen considera
que esta progresion ocurre con mayor frecuencia en
nifias de raza negra (12).

Una forma especial de presentacion es la lineal, con-
siderada una mezcla o sindrome de solapamiento de
lupus eritematoso crénico y esclerodermia lineal (9).
También se ha descrito un caso de lupus eritematoso
lineal profundo en un nifio con un cuadro histopa-
tolégico de paniculitis (8) y recientemente se han
publicado dos casos de lupus crénico infantil
siguiendo las lineas de Blaschko, para el que se pro-
puso el término «lupus eritematoso discoide lineal»
(10). Los dos pacientes no tenfan afectacién sistémica
yrespondieron satisfactoriamente al tratamiento con
sulfonas. Posteriormente se ha descrito otro caso simi-
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lar, indicando que podria deberse a una mutacién
adquirida en las lineas de queratinocitos afectados,
haciéndolos mds susceptibles a una reaccién autoin-
mune (13).

El diagndstico debe ser confirmado mediante estu-
dio histopatolégico e inmunoflorescencia directa.
George y cols. revisaron nueve biopsias de seis nifios
con lupus eritematoso cronico (14), mostrando una
degeneracion vacuolar de la capa basal yun infiltrado
inflamatorio linfocitario dérmico con una distribucién
perivascular y perianexial en todos los casos. En ocho
biopsias se observé una tumefaccién de células endo-
teliales. La hiperqueratosis folicular y atrofia epidér-
mica alternando con acantosis fueron poco evidentes
0 no se observaron en seis biopsias. La inmunofluo-
rescencia directa (IFD) fue positiva en el 80% de los
casos, demostrdndose un depdsito granular en la
unién dermoepidérmica de IgG, IgM e IgA en algu-
nosyde C3 en otro. No obstante, la IFD realizada en
nuestros dos pacientes resulté negativa.

Debido al curso crénico de este proceso, George y
Tunnessen (7) aconsejan realizar controles periddicos
analiticos sanguineos, urinarios y de ANA a fin de
detectar precozmente su posible evolucién a LES.

El tratamiento debe realizarse en funcién de la acti-
vidad de la enfermedad. En casos leves puede utili-
zarse corticoides topicos o intralesionales y cremas
fotoprotectoras. En lesiones extensas, progresivas o sin
respuesta a terapéuticas previas se puede administrar
cloroquina a dosis de 4 mg/ kg/ dia en nifios con
menos de 60 kg y 250 mg/ dia en los que pesan més
de 60 kg (15) o bien hidroxicloroquina a dosis de
4-6 mg/ kg/ dia (7). Se ha indicado su asociacién a
prednisona a dosisde 1-2 mg/ kg/ dia para un control
masrapido de la enfermedad (7). Las sulfonas a dosis
de 25-50 mg/ dia se han utilizado en el tratamiento del
lupus eritematoso discoide lineal (10).

Abstract.—Discoid lupus erythematosus is
uncommon in childhood. This disease presents
several important differences with its adults
counterpart: a male predominance, a low indicence
of photosensivity and frequent progression to
systemic lupus erythematosus.

Two cases of childhood «discoid lupus
erythematosus» in girls with onset age 4 and 9-years
are described. They presented generalized and
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localized disease respectively and theyhave been a
favorable response to antimalarials.
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