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Resumen.—Se presentan 2 casos de lupus eritematoso sis-
témico (LES) que se manifestaron con sintomas cutaneos
subagudos. Tanto el lupus cutdneo como el lupus sistémico
son el resultado de interacciones entre genes de susceptibili-
dad y factores del medio, como la radiacion ultravioleta, que
provoca una respuesta inmunitaria anémala con una hiperre-
actividad de linfocitos T y B. Mas del 50% de los lupus cuta-
neos subagudos tienen o tendran un LES, mientras que solo
del 16 al 61 % de los LES tienen lesiones de lupus cutaneo
agudo.

Palabras clave: lupus eritematoso sistémico, lupus eritema-
toso subagudo.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso es una enfermedad inflamato-
ria crénica heterogénea con una amplia variedad de
manifestaciones cutaneas. Clinicamente se clasifica en
el grupo de las conectivopatias, e histopatolégicamen-
te en el grupo de las dermatitis de patrén liquenoide.

Mais del 50 % de los pacientes con lesiones de lupus
eritematoso cutaneo subagudo tienen un lupus erite-
matoso sistémico (LES), y del 7 al 21 % de los pacientes
con LES tienen lesiones de lupus eritematoso cutineo
subagudo (LECS). Las lesiones cutdneas de este grupo
de pacientes pueden llegar a ser muy intensas, de forma
que predomine una extensa necrosis cutdnea. Se pre-
sentan 2 casos de LES que se manifestaron con intensas
lesiones de LECS.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Un hombre de 42 anos de edad, con antecedentes
personales de tuberculosis pulmonar, fumador de un
paquete al dia, ulcus duodenal, ex alcohdlico y con
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SUBACUTE CUTANEOUS
SYSTEMIC LUPUS ERYTHEMATOSUS.
PRESENTATION OF TWO CLINICAL CASES

Abstract.—\\\e present two cases of systemic lupus erythe-
matosus (SLE) which began with subacute clinical manifesta-
tions. Both cutaneous and systemic lupus are the result of in-
teractions between susceptibility genes and environmental
factors such as ultraviolet radiation, giving rise to an anom-
alous response with hyperreactivity of T and B lymphocytes.
Over 50 % of subacute cutaneous lupus cases have or will
have SLE, while only 16 to 61 % of SLE cases have acute cu-
taneous lupus lesions.

Key words: systemic lupus erythematosus, subacute lupus
erythematosus.
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distonia ocular derecha. Recibia tratamiento unica-
mente con omeprazol desde hacia anos. Acudi6 a
nuestra consulta por presentar, desde hacia un mes,
unas lesiones muy pruriginosas que comenzaron en
las mejillas y se extendieron posteriormente al resto
de la cabeza, zona del escote y parte alta de la espalda
(fig. 1). El paciente habia sido tratado con doxiciclina,
cincy corticoides topicos potentes, sin mejoria clinica.

En la exploracion fisica se apreciaba una erupcion
cutdanea constituida por pdpulas y placas eritematosas
violaceas, con descamacion discreta y algunas costras
necréticas, en la cabeza y el tronco. Entre las pruebas
complementarias destacaban: leucocitos, 3.900 (nor-
mal: 5.000-10.000), con 12,2 % de linfocitos (normal:
18-45); triglicéridos, 252 mg/dl (normal: 50-200);
C3 de 43,2 mg/dl (normal: 79-152); C4 de 12,2 mg/dl
(normal: 16-38); properdina factor B del complemen-
to de 17,4 mg/dl (normal: 19-50), titulo de anticuer-
pos antinucleares (ANA) positivo con patréon granular
de 1/640, autoanticuerpos anti-ENA positivos (Anti-
RNP/Sm, Anti-Sm, Anti-RNPA, Anti-RNPC, Anti-SmB
y Anti-SmD, con el resto negativos) y autoanticuerpos
anti-ADN positivos de mas de 29,9 U/ml (normal:
0-15). El resto de los resultados analiticos, asi como las
serologias para virus de las hepatitis By C (VHB,
VHC), de la inmunodeficiencia humana (VIH), prue-
bas reaginicas de serologia luética (VDRL) y fosfatasa
alcalina-Abs resultaron normales o negativos.

En la radiografia de térax se observaron unas lesio-
nes nodulares milimétricas de alta densidad en ambos
vértices pulmonares, acompanadas de tractos fibrosos
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cicatrizales relacionadas con su proceso tuberculoso
previo. El electrocardiograma mostr6 la existencia de
un aleteo auricular con bloqueo auriculoventricular
2:1. El ecocardiograma con Doppler puso de manifies-
to un ventriculo izquierdo dilatado con funcion sist6-
lica ligeramente deprimida, con valvulas normales y sin
derrame pericardico. El paciente fue diagnosticado
de miocardiopatia dilatada, de probable origen etilico.

Se realiz6 una biopsia de las lesiones cutdneas. El es-
tudio histopatol6gico con hematoxilina-eosina mostré
una epidermis con ligera hiperqueratosis, con algunos
focos de paraqueratosis, un estrato espinoso adelga-
zado y una intensa degeneracién vacuolar de la capa
basal. También existian algunos queratinocitos necré-
ticos aislados. En la dermis aparecia un infiltrado in-
flamatorio perivascular de linfocitos e histiocitos, con
depdsitos basofilos de mucina (fig. 2). En el estudio
con inmunofluorescencia directa se observaba un de-
posito lineal de C3, IgG e IgM a lo largo de Ia mem-
brana basal. Con todos estos hallazgos, nuestro pa-
ciente fue diagnosticado de LES de presentacion
cutanea subaguda.

Caso 2

Una mujer de 30 anos de edad, con antecedentes
personales de artritis reumatoide, psoriasis estable en
placas y sindrome ansioso-depresivo, en tratamiento
con diazepam, referia la aparicion de unas lesiones
cutaneas pruriginosas en relacién con la exposicion so-
lar, de 15 dias de evolucion, localizadas en la caray en
el tronco. Se estaba tratando con corticoides orales
en dosis bajas y antihistaminicos, sin mejoria. La pa-
ciente revel6 que sufria una caida de cabello intensa y
difusa desde hacia unos meses, y unas aftas orales muy
dolorosas; se habia recuperado de ambos cuadros.

En la exploracion fisica presentaba una erupcién
cutanea formada por pdpulas y placas eritematosas,
con costras profundas, de aspecto cicatrizal, en las me-
jillas, la vértebra toracica y la parte alta de la espalda
(fig. 3). En las determinaciones analiticas destacaban
las siguientes alteraciones: leucocitos normales con
linfopenia relativa de 13,4 % (normal: 18-45), transa-
minasa glutamicooxalacética (GOT) de 55 U/I (nor-
mal: 10-40), proteinas totales de 6,3 g/dl (normal:
6,6-8,3), triglicéridos de 225 mg/dl (normal: 50-200),
C3 de 70,6 mg/dl (normal: 79-152), C4 de 10,7 mg/dl
(normal: 16-38), properdina factor B del complemen-
tode 17,6 mg/dl (normal: 19-50), titulo de ANA posi-
tivo con patrén granular de 1,/640, autoanticuerpos
anti-ENA positivos (anti-SSA/Ro, anti-SSB/La, anti-
RNP/Sm, anti-Sm, anti-RNPA, anti-RNPC, anti-SmB y
anti-SmD, con el resto negativos) y autoanticuerpos
anti-ADN nativo de 313 U/ml (normal: 0-15). El estu-
dio de los anticuerpos antifosfolipidos mostré anti-
cuerpos anticardiolipina IgG 3,56 GPL U/ml (normal:
0-10) y anticuerpos anticardiolipina IgM 8,54 MPL
U/ml (normal: 0-7). Los inmunocomplejos circulan-

Fig. 1.—Caso 1. Exantema formado por papulas y placas eritemato-
sas violaceas, con algunas costras superficiales en el tronco.
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Fig. 2.—Caso 1. Degeneracién vacuolar de la capa basal, queratinoci-
tos necroticos y atrofia de la epidermis. (Hematoxilina-eosina, x100.)

Fig. 3.—Caso 2. Exantema formado por placas eritematosas con
costras necrdticas en la cara anterior del tronco.
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tes fueron positivos, 26,06 g/ml (normal: 0-4) y las in-
munoglobulinas normales excepto la IgA, que fue de
496 mg/dl (normal: 82-453). El resto de resultados
analiticos y serologias resultaron normales o negativos.

La radiografia tordcica no mostré alteraciones sig-
nificativas. La biopsia de una de las lesiones demos-
tré una epidermis con ligera hiperqueratosis orto-
queratésica, con el estrato espinoso adelgazado, una
degeneracion vacuolar de la capa basal y abundantes
queratinocitos necroéticos. En la dermis, los vasos su-
perficiales estaban dilatados y rodeados de un infil-
trado inflamatorio de linfocitos e histiocitos. El es-
tudio con inmunofluorescencia reflej6 un depdsito
lineal de IgG, C3 e IgA a lo largo de la membrana
basal.

Con todos estos hallazgos se diagnosticé a la pa-
ciente de LES de presentaciéon cutdnea subaguda.

COMENTARIO

El lupus eritematoso es una enfermedad autoinmu-
ne que afecta a la piel y/o alos 6érganos internos. Des-
de el punto de vista cutaneo, el lupus eritematoso se
clasifica en manifestaciones especificas de lupus y ma-
nifestaciones inespecificas. Entre las manifestaciones
cutaneas especificas se encuentran las dos formas cli-
nicas de LECS: la forma anular policiclica y la forma
papuloescamosa o psoriasiforme!. Tanto una forma
como la otra pueden presentar un intenso compo-
nente de necrosis epidérmica que origina el desarro-
llo de ulceras necroéticas. A menudo, las lesiones pro-
ducen alteraciones de la pigmentaciéon, pero no se
desarrollan ni cicatrices ni atrofia cutanea. De hecho,
se han descrito pacientes con una afectaciéon cutanea
tan intensa que se diagnosticaron inicialmente de una
necrolisis epidérmica téxica en ausencia de enferme-
dad del tejido conjuntivo subyacente®.

El LECS predomina en la mujer. Es tipicamente fo-
tosensible, y las lesiones se limitan a la piel fotoexpues-
ta. Hay estudios que lo asocian a una mayor incidencia
de haplotipos HLA-B8 y HLA-DR3, especialmente
cuando tiene caracteristicas que se superponen con el
sindrome de Sjogren. Una caracteristica importante
del LECS es la presencia de autoanticuerpos anti-Ro
en la mayoria de los pacientes.

Desde el punto de vista histopatolégico es posible
orientar el diagnéstico de las diferentes manifestacio-
nes especificas del lupus eritematoso (agudo, subagu-
do o crénico). Se analizan la hiperqueratosis, la atro-
fia de la epidermis, la degeneracion vacuolar de la
capa basal, la presencia de queratinocitos necroticos,
el infiltrado inflamatorio, el depésito de mucinay la
banda lupica. El test de la banda lupica, es decir, la
presencia en la unién dermoepidérmica de IgG, IgM,
IgA y C3 no se incluye entre los criterios diagndsticos
del LES. El motivo es la positividad de esta banda en
otras enfermedades, como la esclerodermia, la artritis

reumatoide, la dermatomiositis, la polimiositis, el sin-
drome de Sjogren y la enfermedad de Raynaud. Esta
prueba es positiva en el 100 % de los casos de piel le-
sionada por lupus eritematoso cutineo agudo y en el
90 % de los casos de piel sana fotoexpuesta®?. El de-
posito de IgA en la unién dermoepidérmica se ha aso-
ciado con mayor frecuencia a los casos de LECS que
posteriormente desarrollan un LES, como el caso de
nuestra paciente®.

Todos los tipos de lupus cutaneo pueden asociarse
aun LES, pero la frecuencia de esta relacion varia de
una forma a otra de lupus cutdneo!”. Asi, el 90 %
de los pacientes con un lupus eritematoso cutaneo
agudo tienen o tendran un LES. Sin embargo, s6lo
del 16 al 61 % de los LES presentan lesiones de
LECS. Mas del 50 % de los pacientes con lesiones de
LECS, con los anos, desarrollan un LES, y del 7 al
21 % de los pacientes con LES tienen lesiones de
LECS. En cuanto al lupus eritematoso cutaneo croni-
co (LECQC), se ha descrito que del 15 al 20 % de los
pacientes con LES presentan lesiones de LECC, y
que del 10 al 20 % de los pacientes con LECC tienen
o tendran un LES. Debemos tener en cuenta que no
existe ningun pardmetro para predecir la evolucién
clinica de los pacientes.

En muchas series, como ya hemos comentado, el
50 % de los pacientes con lesiones tipicas de LECS
cumplen cuatro o mads criterios de la American
Rheumatologist Association (ARA) para el LES. Sin
embargo, las manifestaciones sistémicas son, princi-
palmente, musculoesqueléticas y constitucionales.
Por ello, se puede considerar que el LECS es un mar-
cador de enfermedad sistémica benigna. En un estu-
dio, la mitad de los pacientes con LECS presentaron
una afectacion sistémica grave®. En concreto, dicho
estudio mostré que los hombres con lesiones cuta-
neas de tipo papuloescamoso presentaron mayor
riesgo de padecer LES grave®. En otro estudio, se lle-
g6 a la conclusion de que las variables mas significa-
tivas a la hora de predecir qué pacientes con lesiones
tipicas de LECS podrian desarrollar un LES eran los
signos de nefropatia, la presencia de artralgias y titu-
los de ANA >1/3207.

Los autoanticuerpos anti-ADNds no son utiles para
diferenciar el LES del LECS. Son mucho mads caracte-
risticos del LES idiopdtico, pero estos autoanticuerpos
se han hallado hasta en el 20 % de los pacientes con
LECS/LECC, aunque a titulos bajos, mientras que el
39-55 % de los pacientes con LES los presentan, y ello
indica mayor riesgo de padecer nefritis Iapica. La pre-
sencia de anti-ADNds no indica transicion de una for-
ma cutanea de lupus eritematoso a LES. Los ANA no
son especificos del lupus eritematoso, ya que pueden
hallarse en otras enfermedades reumaticas y no reu-
maticas. Los ANA estan presentes en el 60-80 % de los
pacientes con LECS, y en casi todos los pacientes con
LES. Sin embargo, en concentraciones elevadas, indi-
can riesgo de padecer LES. Los titulos elevados de an-
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ticuerpos anti-Ro/SSA son tipicos del LECS, y se en-
cuentran en el 45y el 100 % de los pacientes. Y en el
caso del LES, el porcentaje varia, segun los estudios,

entre el 25y el 50 %.
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