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CASOS CLINICOS

Lupus eritematoso neonatal. Descripcion de un caso

y revision de la literatura

Resumen.—El lupus eritematoso neonatal es una enfermedad
poco frecuente que se adquiere por via transplacentaria.
Puede afectar principalmente a la piel o al corazén yen el
10% de los casos a ambos 6rganos. Las lesiones cutdneas
remiten espontdneamente, mientras que las cardiacas
persisten sin mejoria y son mortales en el 10% de los casos
pese a la implantacién de un marcapasos.

Presentamos el caso de una lactante de 4 meses con un lupus
eritematoso neonatal que mostraba una afectacién cutdnea
muy florida y afectacion hepatica sin repercusion clinica. El
curso de la enfermedad fue indolente, con involucion

CELIA REQUENA CABALLERO
MIGUEL NAVARRO MIRA
JOSE LUIS SANCHEZ CARAZO
ISABEL FEBRER BOSCH
ADOLFO ALIAGA BONICHE
Servicio de Dermatologia.
Hospital General Universitario.
Valencia.

espontanea de las lesiones cutdneas, dejando

hipopigmentacién y telangiectasias, asi como normalizacién

de las transaminasas.

Revisamos los aspectos mds importantes de esta enfermedad.

Palabras clave: Lupus eritematoso neonatal.
Anticuerpos anti-Ro.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso (LE) neonatal es una enfer-
medad del recién nacido que cursa con afectacién cuté-
nea, cardiaca o ambas. A veces se acompaifia de altera-
ciones hepadticas y/ o hematoldgicas, generalmente sin
repercusion clinica (1). Se asocia a la presencia de auto-
anticuerpos maternosen la sangre del nifio, sobre todo
anticuerpos anti-Ro (2). La enfermedad cutdnea evo-
luciona a la curacion, incluso sin tratamiento, hacia el
séptimo mes de vida, coincidiendo con el aclaramiento
de los anticuerpos de origen materno del suero del
nifio. Sin embargo, las alteraciones cardiacas, repre-
sentadas casi siempre por un bloqueo cardiaco com-
pleto, suelen ser permanentes. Pese a lo mucho que se
ha publicado en los dltimos afios acerca de esta enti-
dad, muchas veces pasa inadvertida o se confunde con
otros cuadros, de forma que estd infradiagnosticada.
Presentamos un caso con marcada afectaciéon cutdnea
y alteraciones hepdticas subclinicas.

DESCRIPCION DEL CASO

Se trataba de una nina de 4 meses de edad, con una
erupcion cutdnea generalizada, que se habia iniciado
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al mes de vida en el abdomen. El embarazo y el parto
habian cursado sin alteraciones. Sus padres eran sanos
ycomo Unico antecedente destacable se constatd que
la madre habia padecido dos abortos espontdneos pre-
vios. Sus padres referian que hacia 3 meses habian
comenzado a aparecer lesiones eritematosas en el abdo-
men de la nifia, que su pediatra habia tratado sucesi-
vamente con corticoides topicos, sulfato de cobre al
0,1% y mupirocina sin éxito. Poco a poco las lesiones
se habian ido extendiendo, hasta que tras una exposi-
cién solar minima se habian exacerbado ydiseminado.
En la exploracién nos encontramos una lactante con
muybuen estado general, desarrollo ponderoestatural
y psicomotor adecuado que presentaba multiples pla-
cas eritematosas, afectando cara anterior del tronco,
cabeza yextremidades, respetando la espalda (Fig. 1 A).
El aspecto de las placas era similar al de una quema-
dura solar, pero bien delimitadas por un collarete de
descamacién marronéceo (Fig. 2). En la cara se apre-
ciaba un eritema distribuido a modo de «mdscara» alre-
dedor de los ojos, con un borde policiclico (Fig. 3). El
resto de la exploracion fisica fue normal.

Se practicé biopsia de una de las lesiones que mos-
tré un discreto infiltrado linfocitario en dermis super-
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ficial, asi como depdsitos dérmicos de mucina y dege-
neracion hidrépica de la capa basal, todo ello suges-
tivo de LE. La inmunofluorescencia directa fue nega-
tiva. Se detectaron ANA positivos a titulos de 1/ 320,
con anti-Ro positivos. El resto de autoanticuerpos,
incluyendo los anti-La ylos anti-U1RNP, fueron nega-
tivos. Se detectd el mismo patrén de autoanticuerpos
en la madre. Con esto se confirmé el diagndstico de
sospecha de LE neonatal.

Se realiz6 un ECG que resulté normal. En la anali-
tica destacaban los siguientes datos: GOT, 151 UI; GPT,
122 UI, bilirrubina: 2,2 mg/ dl; FA, 914 UI; aldolasa,
28 UL En el hemograma sélo se evidencié un 80% de
linfocitos de un total de 12.000 leucocitos/ mm?.

Se recomend¢ fotoproteccién y una crema de cor-
ticosteroides de baja potencia. A los 15 dias las lesio-
nes habian comenzado a aclararse, sobre todo en
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FIG. 2.—Detalle de las placas eritematosas con reborde descama-
tivo.
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FIG.1.—A: Erupcién de lesiones circinadas
afectando cara anterior del tronco,

cabeza y extremidades. B: Hipopigmentacion
y telangiectasias residuales 2 meses
después.

B

tronco y cara. A la edad de 6 meses practicamente
todas las lesiones habian desaparecido, dejando una
hipopigmentacién residual y algunas telangiectasias
(Fig. 1 B). Losenzimas hepdticos estaban casi dentro de
losnivelesnormales, pero el patrén de autoanticuerpos
permanecia idéntico al de la primera visita. Volvimos a
historiar y a explorar a la madre, detectando un fené-
meno de Raynaud evidente sin otros signos o sintomas.

DISCUSION

McCuistion y Schoch en 1954 fueron los primeros
en proponer que un caso de LE neonatal observado
por ellos podia deberse al paso de «algiin factor»
materno al nifio (4). Pero hasta 1980 no se asoci con
los anticuerpos anti-Ro (5).

El LE neonatal es una entidad poco frecuente que
afecta auno de cada 12.000 a 20.000 nacidos vivos (1, 3).

FIG. 3.—Borde policiclico del eritema facial.
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Pese a su rareza es la dermatosis mas frecuente de las
adquiridas por via transplacentaria y mediadas por anti-
cuerpos (3). Tiene preferencia por el sexo femenino con
una proporcion de tres a uno (1). Afecta a la piel en un
50% de los casos yal corazon en otro 50%j; s6lo en un 10%
de los casos coexisten sintomas cutdneos y cardiacos.

Las lesiones cutdneas aparecen en las primeras
semanas de vida, generalmente antes del tercer mes,
aunque pueden estar presentes ya al nacimiento (1, 6).
Muchas veces aparecen en relacién con una exposicién
solar o por la fototerapia para el tratamiento de una
ictericia neonatal (7). La mayoria de las veces son
manchas o placas eritematosas de configuracién anu-
lar, con o sin descamacién, que recuerdan al lupus
eritematoso subagudo (LES). Para algunos autores
el LE neonatal es una forma pedidtrica de éste. Otras
veces se manifiesta con lesiones que recuerdan mas
al lupus eritematoso discoide (LED) (8); también
puede haber telangiectasias (9-11), plrpura, que
suele reflejar una trombopenia asociada, lesiones
que simulan un eritema exudativo multiforme o
incluso un vitiligo, sobre todo en casos evoluciona-
dos (12). Existen formas atipicas en las que sélo la
histologia y/ o los anticuerpos nos orientardn al
diagndstico (6, 13). En algunos casos predomina la
descamacién o incluso las costras, pudiendo ser un
marcador de afectacién extracutdnea (2). Aunque
las lesiones pueden aparecer en cualquier localiza-
cidén, incluso en la zona del pafial (10), lo més
comun es que afecten a la cara yel cuero cabelludo,
probablemente por ser las dreas més fotoexpuestas
(1,2,7,8). En lacaraesfrecuente encontrar un eri-
tema periocular, dispuesto a modo de méscara, que
da una apariencia muy tipica de «ojos de mapache»,
que puede ser una clave clinica fundamental para
sospechar el diagndstico (2). Las lesiones cutdneas
tienden a resolverse espontdneamente antes del afio
de vida, coincidiendo aproximadamente con el acla-
ramiento de los anticuerpos maternos de la sangre
del nifio. Esta forma de lupus nunca es cicatricial, a
diferencia del LED. A veces deja hipo o hiperpig-
mentacion y telangiectasias residuales que suelen
curar en meses o afios. Raramente deja también atro-
fia. La histopatologia del LE neonatal es similar a la
del LES. Los rasgos mds constantes son la degene-
racién vacuolar de la capa basal, el edema dérmico
y el infiltrado linfohistiocitico (14). La inmuno-
fluorescencia es negativa en la mitad de los casos yen
la otra mitad se encuentran depdsitos de comple-
mento yde IgG y/ o IgM en la zona de la membrana
basal (14).

En la mitad de los casos el LE neonatal se manifiesta
con afectacion cardiaca, que casi siempre consiste en
un bloqueo cardiaco completo (1). Cuando aparece
estd siempre presente en el momento del nacimiento,
pues se genera intratitero (1, 7). El caso mds precoz-
mente detectado lo fue en la decimosexta semana de
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gestacion (1). El bloqueo cardiaco, a diferencia de las
lesiones cutaneas, suele ser permanente; aunque en
la mitad de los casos es bien tolerado, la otra mitad
requieren un marcapasos de por vida. Un 10% de los
casos con bloqueo no responden al implante de un
marcapasos ymueren por fallo cardiaco. Otras formas
de afectacién cardiaca son mds raras: persistencia del
conducto arterioso, miocarditis o fibroelastosis endo-
cardica. S6lo un 10% de los pacientes tienen enfer-
medad cutdnea y cardiaca a la vez. La presencia de
manifestaciones cardioldgicas marcara el prondstico
del LE neonatal.

Otras alteraciones frecuentes en el LE neonatal son
las hepdticas y hematoldgicas. En el higado se puede
producir hepatomegalia, hepatitis y colestasis, casi
siempre transitorias y sin repercusion clinica. Cuando
aparecen alteraciones del hemograma lo més fre-
cuente esla trombopenia, aunque también se pueden
encontrar descendidas las series roja y blanca. Todas
ellas suelen ser de buen prondstico. La afectaciéon de
otros 6rganos (SNC, pulmones, tracto gastrointestinal)
es excepcional (11, 15).

Pese a lo mucho que se ha estudiado y se sigue
estudiando, la etiopatogenia del LE neonatal sigue
siendo desconocida. El factor patogénico mds claro
es hasta la fecha la presencia de anticuerpos anti-Ro
maternos, de clase IgG, en la circulacién del nifio.
Estos anticuerpos se encuentran en mdas del 95% de
los casos de LE neonatal yde sus madres. Este hecho,
asi como la coincidencia cronolégica de la resoluciéon
de las lesiones cutdneas con el aclaramiento de los
anticuerpos de la sangre del bebé, hacen pensar en
un papel patogénico importante de estas inmuno-
globulinas en la enfermedad. Experimentos en ani-
males consiguieron reproducir lesiones cutdneas y
cardiacas del LE neonatal tras la administraciéon de
anticuerpos anti-Ro (15). Pese a todo, la presencia de
anticuerpos anti-Ro no es suficiente para producir la
enfermedad, ya que sélo un 1-2% de las mujeres con
anticuerpos anti-Ro tendrdn hijos afectos (1) y no
todos sus hijos con anticuerpos anti-Ro transferidos
seran enfermos, incluso con discordancias entre
gemelos (16). También se encuentran anticuerpos
anti-La en el 50% de los casos y pocas veces anti-
UIRNP, casi siempre asociados a anti-Ro. El papel
patogénico de éstos no estd tan bien establecido
como en los anti-Ro. No obstante, hay casos en que
s6lo se encuentran anticuerpos anti-La (17) o anti-
UIRNP (18) sin anti-Ro. Los casos con sélo anti-
UIRNP parecen tener mejor prondstico que los anti-
Ro y/ o anti-La positivos (17). Los autoanticuerpos
circulantes en la sangre del nifio serdn siempre de
clase IgG, ya que son los inicos capaces de atravesar
la placenta. El perfil de autoanticuerpos no siempre
es idéntico en madre e hijo, pero los autoanticuer-
pos que se encuentren en el nifio siempre se encon-
trardn en la madre, pues es de ella de quien proce-
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den. El titulo de anticuerpos suele ser mas elevado
en la madre que en el hijo (17).

Buscando otros posibles factores patogénicos de la
enfermedad se encontré que las madres de estos nifios
tienen mayor frecuencia de HLABS8, DR3 yDQ2 (1, 19).
Incluso se ha propuesto que determinados HLA mater-
nos se correlacionan con la evolucién del LE neona-
tal (20). No se ha conseguido demostrar en nifiosuna
predisposicion HLA determinada para padecer la
enfermedad (21). Otros factores etiopatogénicos pro-
puestos son la radiacién ultravioleta y el sexo. Como
ya se ha comentado esta entidad puede debutar o agra-
varse tras una exposicion solar. De hecho la luz ultra-
violeta induce la traslocacion de antigenos SSA/ Ro,
SSB/ La, UIRNP ySm a la membrana plasmatica (22).
Pese a su importancia, la exposicion solar no es fun-
damental para la manifestaciéon de la enfermedad
puesto que hay nifios que nacen con lesiones y éstas
aparecen también en piel no fotoexpuesta. Por otro
lado las nifias padecen LE neonatal tres veces mas que
losnifios, yse ha demostrado que los estrégenos incre-
mentan la expresion de los antigenos SSA/Ro y
SSA/ La en la superficie de los queratinocitos.

El manejo del LE neonatal es sencillo en cuanto a
las lesiones cutdneas que se controlan simplemente
mediante fotoproteccién. Pueden asociarse corticoi-
destopicos de baja potencia en periodos limitadosde
tiempo (23). Para telangiectasias persistentes se puede
recurrir al laser de colorante pulsado (10). El uso de
corticosteroides orales se reserva para casos de grave
afectacidon cardiaca, hepdtica o hematoldgica, pero la
indicacién por estas dos tltimas causas es excepcional.
El bloqueo cardiaco completo requiere en la mitad de
los casos del implante de un marcapasos permanente.

Se recomienda seguir a estos nifios a largo plazo,
pues aunque suelen tener una infancia saludable se
ha publicado algin caso de evolucién a LES. De
momento no hay estudios de seguimiento de un
nimero suficiente de casos como para conocer la fre-
cuencia de esa evolucién, aunque parece que debe
ser muy baja. Casi mds importante que seguir a los
nifos es vigilar a sus madres. Aunque en el momento
del diagndstico algunas ya tienen una enfermedad del
tejido conjuntivo declarada, que suele ser un sin-
drome de Sjogren o un LES, la mayoria estdn asin-
tomdticas o tienen algin sintoma de colagenopatia
aislado: artralgias, Raynaud, boca seca, vasculitis leu-
cocitoclastica (24). Estos dos dltimos grupos de muje-
res (asintomaticas y paucisintomaticas) tienen un alto
riesgo de evolucionar a una auténtica enfermedad del
tejido conjuntivo. Por otro lado conviene advertirlas
de que elriego de tener hijos afectos en futuros emba-
razos es del 25% mds, teniendo en cuenta que haber
tenido un hijo con afectacién sélo cutdnea no
excluye la posibilidad de tener otros con afectacidon
cardiaca.
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Abstract.—Neonatal lupus erithematosus is

an infrequent condition that is acquired

by a transplacental way. Skin and heart are the most
frequently affected organs; in 10% of cases, both
are involved. Cutaneous lesions disappear
spontaneously whereas heart involvement persists
without improvement and is letal in 10% of cases

in spite of pacemarker implantation.

We report a case of neonatal lupus erythematosus
in a 4-month-old girl, with extensive cutaneous
affectation, and liver involvement without clinical
manifestations. Disease evolution was indolent;
cutaneous lesions cleared spontaneously, leaving
hipopygmentation and telangiectasies,

and transaminases decreased to normal levels.

We review the most important features of this
condition.
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