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RESUMEN

Los pacientes con lupus eritematoso (LE) desarrollan con
frecuencia manifestaciones cutaneas y/o mucosas, de las
que 4 son criterios diagnosticos de LE sistémico. Las lesiones
cutaneomucosas del LE pueden clasificarse en especificas (si
presentan las alteraciones histologicas caracteristicas de LE)
o inespecificas. Las especificas de LE se subdividen en cuta-
neas agudas, subagudas y cronicas. Las inespecificas se pre-
sentan con un gran nimero de manifestaciones que pueden
clasificarse segln si son o no secundarias a dafo vascular. La
correcta identificacion de estas lesiones es un elemento im-
portante para el diagnostico y la actitud ante pacientes con
LE, ya que en algunos casos estas lesiones cutaneomucosas
pueden indicar actividad sistémica. Esto implica descartar
otras entidades que constituyen el amplio diagnostico dife-
rencial de las lesiones cutaneomucosas del LE, como algunas
dermatosis eritematodescamativas, dermatitis fotoinducidas,
cuadros inflamatorios reactivos, eritemas anulares, otros
procesos de caracter autoinmunitario e infecciones cutane-
as. Para ello deberemos valorar fundamentalmente sus ca-
racteristicas clinicas, su distribucion y la evolucion. En mu-
chas ocasiones, para establecer un diagnéstico definitivo,
resultara fundamental practicar una biopsia cutanea para el
estudio histologico convencional y para el hallazgo de depo-
sitos especificos mediante técnicas de inmunofluorescencia
en el caso del LE.

Palabras clave: Lupus eritematoso cutaneo. Lesiones ines-
pecificas. Diagnéstico diferencial.

INTRODUCCION

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad infla-
matoria de origen autoinmunitario y caracter cro-
nico. Las manifestaciones clinicas del LE son hete-
rogéneas y su evolucion y su prondstico variables.
El 75-80% de los pacientes con LE presentan lesio-
nes cutaneomucosas'. La relevancia de estas mani-
festaciones queda clara en el hecho de que 4 de los
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ABSTRACT

Patients with lupus erythematosus (LE) frequently develop
manifestations in skin and/or mucosa, some are diagnostic
criteria of systemic LE. These skin or mucosa LE lesions can
be classified as specific (if they have the LE characteristic
histological changes) or as non-specific. The first are divided
in acute, subacute or chronic cutaneous LE. Non-specific
group is constituted by several manifestations classified as
secondary or non-secondary to vascular damage. Since in
some cases these lesions can indicate systemic activity,
their correct identification is important for the diagnosis
and management of LE patients, This implies ruling out se-
veral entities included in the wide differential diagnosis of
LE skin or mucosa lesions, as scaling and erythematous der-
matitis, photodermatitis, reactive inflammatory dermatitis,
annular erythemas, autoimmune processes and skin infec-
tions, taking account of the clinical features, distribution
and evolution of the lesions. In some instances, a skin biopsy
is needed to establish a final diagnosis by a conventional
histopathology and the demonstration by immunofluores-
cence techniques of specific deposits in LE lesions.

Key words: Cutaneous lupus erythematosus. Non-specific
lesions. Differential diagnosis.

11 criterios diagnésticos para lupus eritematoso
sistémico (LES) aceptados por la American College
of Rheumatology (ACR, 1997) corresponden a ma-
nifestaciones cutaneomucosas: el exantema malar,
las lesiones de lupus discoide, la fotosensibilidad y
las dlceras orales o nasofaringeas indoloras. Sin
embargo, el LE puede presentar una gran variedad
de lesiones cutaneomucosas que suelen plantear
un diagnoéstico diferencial clinico amplio.
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Las manifestaciones cutaneomucosas del LE se
clasifican en especificas y no especificas, y ambas
pueden coexistir en un mismo paciente. Las lesio-
nes especificas (lupus eritematoso cutaneo [LEC])
se caracterizan por los hallazgos histolégicos con-
siderados diagnosticos de un LE: un infiltrado in-
flamatorio dérmico en distribuciéon perivascular y
perianexial, degeneracion y vacuolizaciéon de los
queratinocitos de la capa basal, un engrosamiento
ocasional de la membrana basal y una hiperquera-
tosis en grado variable®. Existen otros patrones
histopatolégicos distintos, pero especificos de LE,
como los observados en la paniculitis ltipica y en el
lupus eritematoso ampolloso (véase mas adelan-
te). En contraste, las lesiones inespecificas obser-
vadas en pacientes con LE representan un grupo
heterogéneo de procesos que no evidencian el sus-
trato histopatolégico diagnostico de LE.

En el presente articulo revisamos las diferentes
manifestaciones cutaneomucosas del lupus erite-
matoso cutaneo (LEC) y su diagnostico diferencial.

LESIONES CUTANEOMUCOSAS
ESPECIFICAS

En funcién de sus caracteristicas clinicas, evoluti-
vas e histoldgicas, se distinguen 3 grupos de lesio-
nes cutaneomucosas especificas de LEC, cada uno
de ellos con sus respectivas subvariantes clinicas
(tabla 1):

1. Lupus eritematoso cutaneo crénico (LECC).
2. Lupus eritematoso cutaneo subagudo (LECS).
3. Lupus eritematoso cutaneo agudo (LECA).

Cada uno de estos grupos puede asociarse con un
LES, aunque con distinta frecuencia: es practica-
mente constante en el LECA (100%), relativamente
frecuente en el LECS (50%) y excepcional en el
LECC (5%)>.

Ante la sospecha clinica de una lesién cutanea es-
pecifica de LEC debe practicarse una biopsia cuta-
nea, tanto para estudio histopatoldgico convencio-
nal como para un estudio de inmunofluorescencia
directa con el objetivo de detectar depdsitos de in-
munoglobulinas (IgG, IgA, IgM) o complemento en
la unién dermoepidérmica. Estos dep6sitos pueden

evidenciarse en aproximadamente un 90% de los
casos de LECA y LECC, y en un 60% de LECS.

Lupus eritematoso cutaneo cronico

El LECC es la variedad mas frecuente de LEC y se
caracteriza por una evolucién cronica benigna. Las
variantes clinicas de LECC incluyen (tabla 1):

Lupus eritematoso discoide (LED). Es la ma-
nifestacion mas frecuente del LECC y suele obser-
varse en mujeres entre la cuarta y quinta décadas
de la vida. Clinicamente se manifiesta por placas
eritematosas bien delimitadas, de tamafio variable
(desde pocos milimetros hasta 15 cm de diame-
tro), en distribucién simétrica, localizadas en
zonas fotoexpuestas (especialmente en la cara
—dorso de nariz, mejillas, labios, pabellones auri-
culares—, brazos, nuca, V del escote, espalda y dor-
so de las manos). Suelen desarrollarse o exacer-
barse en verano y en un 70% de los casos se
asocian a fotosensibilidad. Caracteristicamente,
estas lesiones presentan eritema (secundario a

Lupus eritematoso cutaneo cronico (LECC)

LE discoide localizado/generalizado
LE hipertrofico o verrugoso

Paniculitis lUpica o lupus profundus

LE pernidtico

LE tumidus

LE discoide liquenoide (LE/liquen plano overlap)

LE discoide mucoso oral/conjuntival
LE erosivo palmoplantar
Lupus eritematoso cutaneo subagudo (LECS)

Papuloescamoso o psoriasiforme
Anular o policiclico
Variedades raras:

Acral
Eritrodermia exfoliativa
Pitiriasiforme

Poiquilodérmica

Tipo necrdlisis epidérmica toxica
Tipo vitiligo

Placas extensas
Lupus eritematoso cutaneo agudo (LECA)

Eritema malar

Eritema maculopapuloso extenso
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una vasodilatacién activa) con la presencia ocasio-
nal de telangiectasias, y una hiperqueratosis con
descamacién compacta que forma tapones en los
orificios foliculares. Pueden asociarse trastornos
de la pigmentacion con hipopigmentacion central
e hiperpigmentacion periférica, especialmente en
pacientes de piel oscura. Las lesiones evolucionan
a la formacion de cicatrices residuales con atrofia
central y unos bordes eritematosos de limites ne-
tos. En el cuero cabelludo suelen dar lugar a pla-
cas de alopecia irreversible. Segtn la extensiéon y
la distribucion de las lesiones, se distinguen 2 va-
riantes clinicas de LED:

1. LED localizado: es la forma més frecuente (70%)
de LED. Se caracteriza por placas simétricas en la
cara (774%; con frecuencia “en alas de mariposa”),
cuero cabelludo (20%) y pabellones auriculares

Lesiones de lupus eritematoso discoide generalizado.

-
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(17%). Ocasionalmente pueden localizarse en el
cuello, los labios y la mucosa oral3.

2. LED generalizado (30%): se caracteriza por le-
siones més extensas que con frecuencia afectan a la
region cefalica, el tronco y las extremidades (fig. 1).
Suele presentar una mayor actividad clinica, aso-
ciacion con alteraciones analiticas y ocasional afec-
cion sistémica.

En el 35% de los pacientes con LED se detectan an-
ticuerpos antinucleares (ANA), generalmente con
un patrén homogéneo. Estos suelen evidenciarse
en pacientes con una enfermedad de larga evolu-
cién, en formas cutdneas generalizadas y en pa-
cientes de edad avanzada. También se detectan an-
ticuerpos anti-ADN-ss en el 20% de los pacientes
con LED, especialmente en formas extensas y pro-
gresivas, y de forma relativamente frecuente, anti-
cuerpos antitiroideos en mujeres con LED*.

Diagnéstico diferencial del LED (tabla 2). En las
lesiones incipientes de LED, cuando se observan
placas eritematosas sin la formacién de tapones fo-
liculares, el diagnostico diferencial clinico debe es-
tablecerse con un amplio grupo de entidades carac-
terizadas por placas eritematosas faciales:

1. Erupcién polimorfa luminica: es una reaccion re-
tardada a la radiacion de tipo UVB en que se desa-
rrolla una erupcioén cutinea tras las primeras expo-
siciones solares, en forma de papulas y/o placas
eritematosas muy pruriginosas en zonas fotoex-
puestas (escote, parte alta de la espalda, superficie
proximal de los brazos). La cara no suele afectarse.
Las lesiones suelen involucionar espontaneamente

Placas eritematosas faciales

Erupcion polimorfa luminica

Infiltrado linfocitario de Jessner

Sarcoidosis (lupus pernio)

Lupus vulgar
Leishmaniasis

Linfocitoma cutis

Granuloma facial

Placas desarrolladas

Liquen plano
Sarcoidosis
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a los pocos dias. Se ha descrito que hasta un 50%
de los pacientes con LED pueden asociar una erup-
ci6on polimorfa luminica como manifestacion de fo-
tosensibilidad*.

2. Infiltrado linfocitario de Jessner: se trata de una
entidad controvertida, considerada por algunos au-
tores una variante de lupus cuténeo (variante timi-
da) o de erupcién polimorfa luminica. Clinicamen-
te las lesiones son papulas o placas eritematosas
infiltradas al tacto, que suelen localizarse en areas
fotoexpuestas, y adoptan una morfologia circinada
o anular sin descamacion, tapones foliculares ni ci-
catriz residual. Histopatolégicamente, aunque pre-
senta un patrén similar a un LE, no se evidencian
los cambios epidérmicos caracteristicos de un LE.

3. Sarcoidosis: en la region facial puede manifes-
tarse con multiples maculo-p4pulas eritematovio-
laceas, nddulos purpiricos o placas violaceas infil-
tradas al tacto. Las lesiones con frecuencia se
localizan en la pirdmide nasal, las mejillas y los 16-
bulos de las orejas (lupus pernio). La imagen histo-
patologica de un infiltrado granulomatoso no ca-
seificante, la ausencia de fotosensibilidad y la
presencia ocasional de alteraciones extracutaneas
caracteristicas permiten diferenciarla de un LE.

4. Lupus vulgar: es una forma de tuberculosis cuté-
nea rara en la actualidad, observada en individuos
previamente infectados por Mycobacterium tuber-
culosis que se manifiesta como una placa rojiza con
papulas y noédulos que crece de manera concéntrica
y deja una cicatriz central. Las lesiones se caracte-
rizan por presentar un color de “jalea de manzana”
a la vitropresiéon y por evidenciar histopatologica-
mente granulomas caseificantes.

5. Otros procesos como la leishmaniasis (boton de
oriente), el linfocitoma cutis (hiperplasia linfoide
cutinea) o el granuloma facial (forma localizada de
vasculitis cutanea con abundantes eosinéfilos) no
suelen plantear problemas diagnosticos y el estu-
dio histopatoldgico permite diferenciarlos del LED.
En raras ocasiones una rosacea, una dermatitis se-
borreica facial o incluso una dermatofitosis pueden
plantearse en el diagndstico diferencial de las lesio-
nes de LED.

En lesiones de LED completamente desarrolladas,
el diagnostico diferencial clinico puede plantearse
con un liquen plano o incluso una sarcoidosis.

Lupus eritematoso hipertréfico o verrugo-
so. Representa el 2% de LECC y generalmente se
asocia a lesiones de LED. Suele manifestarse con
placas eritematosas hiperqueratosicas, con desca-
macion superficial blanco-amarillenta. Con fre-
cuencia se localizan en la superficie extensora de las
extremidades, el tercio superior de la espalda y en
la cara'. Suelen ser lesiones de evolucién crénica y
resistentes a los tratamientos convencionales. No se
detectan alteraciones analiticas o inmunologicas y
solo excepcionalmente desarrollan enfermedad sis-
témica. El estudio histopatoldgico de estas lesiones
evidencia los cambios caracteristicos del LEC, junto
a una intensa hiperqueratosis e hiperplasia epidér-
mica (incluso hiperplasia seudoepiteliomatosa).

Diagnéstico diferencial del LE hipertrofico. Las
caracteristicas clinicas verrugosas y la imagen his-
topatolégica pueden motivar algunas dificultades
en su diferenciaciéon con un carcinoma escamoso
cutineo. Si las lesiones se localizan en palmas y
plantas, el diagnoéstico diferencial puede plantearse
con distintas formas de queratodermias palmares
y/o plantares. Sin embargo, una valoracién histo-
patolégica minuciosa suele permitir establecer un
diagnostico definitivo.

Paniculitis lapica. La paniculitis ltpica o lupus
eritematoso profundo es un proceso poco frecuente
(1-3%) que puede preceder al desarrollo tanto de
un LED como de un LES. Suele observarse en mu-
jeres de edad media. Se caracteriza por nddulos
subcutaneos o placas infiltradas, de bordes bien
definidos, persistentes, indoloras, en nimero y ta-
maflo variables (1-4 cm o mayores), con una super-
ficie cutanea de aspecto normal y sin tendencia a la
ulceracion. Se localizan en la cabeza, el cuello, la
region deltoidea de los brazos, la pared abdominal,
los muslos y nalgas. Suelen presentar una evolu-
cién croénica, con remisiones y recurrencias ocasio-
nales. Las lesiones se resuelven pero dejan cicatri-
ces deprimidas (fig. 2). No suele asociarse a
alteraciones serologicas caracteristicas, aunque en
los pacientes con un LES se asocia con frecuencia
una reduccion de las concentraciones séricas de
complemento y la presencia de ANA.

Los hallazgos histopatoldgicos de la paniculitis 14-
pica son caracteristicos. En mas de un 50% de los
casos se observan cambios epidérmicos y dérmicos
caracteristicos de LEC. En el tejido adiposo se evi-
dencia una paniculitis lobulillar con un intenso in-
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Lesion deprimida de paniculitis lGpica en el brazo.

filtrado linfoide, formacioén ocasional de foliculos
linfoides, asi como hialinizacion del tejido adiposo
y de los septos. En lesiones avanzadas se observan
depositos de calcio y estructuras vasculares engro-
sadas e hialinizadas.

Diagnéstico diferencial de la paniculitis liipica. La
distribucioén clinica y la evolucién suelen ser lo sufi-
cientemente caracteristicas para orientar el diag-
noéstico y descartar otros tipos de paniculitis. La
asociacion con otras lesiones cutaneas especificas
de LEC orienta hacia el diagnostico de paniculitis
lapica. Si las lesiones se localizan en extremidades
inferiores, el diagnostico debera plantearse con un
eritema nudoso. El estudio histologico y el hallazgo
de depésitos de inmunoglobulinas especificos por
inmunofluorescencia directa suelen permitir esta-
blecer un diagnéstico definitivo.

Lupus perniotico. Representa una variante poco

frecuente de LEC caracterizada clinicamente por
papulas eritematoviol4ceas, discretamente infiltra-
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das al tacto, pruriginosas o dolorosas, localizadas
en las regiones acrales (dedos de manos y pies, ta-
lones, area gemelar, rodillas, codos, nariz y pabe-
llones auriculares). Las lesiones pueden presentar
hiperqueratosis superficial y ocasionalmente se ul-
ceran. Suelen empeorar con la exposiciéon a bajas
temperaturas. En algunos pacientes se han detec-
tado ANA con un patrén homogéneo o espiculado,
anticuerpos anti-Ro, anti-ADN y anticoagulante la-
pico. No se detectan crioaglutininas ni crioglobuli-
nas.

Diagnéstico diferencial del lupus perniético. El as-
pecto clinico, los sintomas y la localizacién de las
lesiones de lupus pernittico pueden ser indistin-
guibles de una perniosis o “sabafiones”. El contexto
clinico y los hallazgos analiticos e histologicos dife-
renciaran ambas entidades.

Lupus tumidus. Esta peculiar variante de LEC se
observa con mayor frecuencia en varones. Clinica-
mente se caracteriza por la aparicién de placas eri-
tematoedematosas, bien delimitadas, de bordes so-
breelevados, localizadas en zonas fotoexpuestas
como la cara y el tercio superior del tronco. Suele
presentar una intensa fotosensibilidad. A diferen-
cia de las lesiones tipicas del LED, la superficie es
lisa y brillante y no se observa hiperqueratosis foli-
cular. En un 10% de estos pacientes se detectan
ANA. La inmunofluorescencia directa en las lesio-
nes suele ser negativa.

Diagnéstico diferencial del lupus tumidus. Debe
establecerse fundamentalmente con el infiltrado
linfocitario de Jessner, la erupcion polimorfa lumi-
nica y la mucinosis reticular eritematosa (una enti-
dad considerada por algunos autores como un ver-
dadero lupus tumidus).

Lupus eritematoso cutaneo subagudo

Las lesiones de LECS acostumbran ser mas exten-
sas que las observadas en el LED pero, a diferencia
del LED, nunca producen atrofia cutinea ni cicatri-
ces residuales. Las lesiones suelen distribuirse en
areas fotoexpuestas: escote, tercio superior de la
espalda, superficies laterales del cuello, region fa-
cial y superficie extensora de los brazos. Suele ob-
servarse en mujeres de origen caucasico y en la ter-
cera década de la vida. La lesion inicial es una
pequeiia papula o placa eritematosa cubierta por
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una fina descamaciéon que evoluciona a placas eri-
tematosas de morfologia variable (fig. 3). Se han
descrito 2 formas clinicas de LECS:

1. Forma papulodescamativa psoriasiforme: es la
variante mas frecuente y se asocia con mayor fre-
cuencia a afeccion sistémica>.

2. Forma anular-policiclica: se manifiesta con pla-
cas de bordes eritematodescamativos, ocasional-
mente seudovesiculosos y con costras, que conflu-
yen formando placas policiclicas. Suelen asociarse
con hipopigmentacion central con telangiectasias.

Si bien en la mayoria de los pacientes predomina
una de las dos variantes, ambas pueden observarse
simultdneamente en un mismo individuo. Existen
otras variantes clinicas menos frecuentes de LECS
(tabla 1)

Las lesiones del LECS presentan con frecuencia un
fenémeno de Koébner (inducidas por traumatis-
mos) y empeoran con la exposicion solar. Entre un
70 y un 90% de los pacientes refieren fotosensibili-
dad, y en un 60-70% se asocia con una erupciéon
polimorfa luminica y/o reacciones de fototoxicidad
tras la ingesta de fArmacos fotosensibilizantes*. Un
tercio de estos pacientes presentan afeccion de la
mucosa oral con lesiones purpuricas, liquenoides o
ulceradas*. Las lesiones pueden resolverse pero de-
jan pigmentacion y telangiectasias residuales. Con
frecuencia se asocia sintomatologia general u oste-
omuscular de baja intensidad. Un 50% de los pa-
cientes con LECS presentara 4 o mas criterios de
LES de la ACR. La presencia de ANA se observa en
el 70-90% de los casos. En un 70-90% se detecta
positividad para los anticuerpos anti-Ro/SSA. En
un 35% se detectan anticuerpos anti-La/SSB, y en
un 10%, anticuerpos anti-ADN-ds, anti-Sm y anti-
U1-RNP.

Dentro del LECS hay que mencionar el lupus erite-
matoso neonatal (LEN): es una forma rara de LE,
exclusiva del lactante, secundaria al paso transpla-
centario durante el segundo trimestre de gestaciéon
de autoanticuerpos maternos de clase IgG, habi-
tualmente anti-Ro, pero también anti-La o anti-U1-
RNP56, Afecta a uno de cada 12.500 nacidos vivos y
es més frecuente en nifias. El LEN es un proceso
transitorio que acostumbra resolverse hacia el sép-
timo mes de vida, coincidiendo con la desaparicién
de los anticuerpos maternos. En el momento del

Lesiones de lupus eritematoso cutaneo subagudo en la
espalda.

diagnostico de LEN, la mayoria de las madres no
presentan sintomas, aunque presentan autoanti-
cuerpos circulantes. En otras ocasiones pueden re-
ferir fotosensibilidad, artritis, sindrome seco, feno-
meno de Raynaud, sindrome de Sjogren, o incluso
un LES. El LEN se caracteriza por la presencia de
lesiones cutaneas (50%) y/o afeccibon cardiaca
(50%). Puede haber manifestaciones cutineas en el
nacimiento o aparecer hacia los 3 meses de vida,
tras la exposicion solar o el tratamiento de la icteri-
cia neonatal con fototerapia. En ocasiones el cua-
dro se inicia con la aparicion de telangiectasias y
pueden predominar la descamacion y las costras.
En otros casos se observan placas eritematosas
anulares o policiclicas en zonas fotoexpuestas simi-
lares a un LECS, con una cierta predileccién por la
cara, especialmente en la region periorbitaria, don-
de el caracter edematoso de las lesiones confiere a
los pacientes apariencia de “ojos de mapache o de
lechuza”. Otras localizaciones de las lesiones cuta-
neas del LEN son el cuero cabelludo, el tronco, las
extremidades y el 4rea del pafial. Estos nifios pre-
sentan una intensa fotosensibilidad. Las lesiones
involucionan espontidneamente sin dejar cicatrices
residuales. La afeccion cardiaca del LEN condicio-
na el prondstico de la enfermedad; la més frecuen-
te es el bloqueo cardiaco congénito que requiere el
implante de un marcapasos hasta en dos tercios de
los pacientes. Se debe evaluar a los neonatos afec-
tados de un LEN para descartar otras formas de
afeccion sistémica, aunque éstas, en general, son
autolimitadas y se consideran de buen pronostico:
miocarditis, pericarditis, alteracion hepatica (coles-
tasis, hepatosplenomegalia, hepatitis), alteraciones

»
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hematolégicas (trombocitopenia, anemia, leucoci-
topenia, pancitopenia), adenopatias, vasculopatia
del sistema nervioso central, neumonitis y diarrea
hemorragica. La posibilidad de desarrollar una co-
nectivopatia y un mayor riesgo (25%) de desarro-
llar un LEN en futuros embarazos obliga a reco-
mendar un seguimiento a largo plazo, tanto de los
nifos afectados como de las madres asintomaticas
0 paucisintométicass.

Diagnéstico diferencial del LECS (tabla 3). La va-
riante papulodescamativa del LECS debe diferen-
ciarse de:

1. Psoriasis: enfermedad inflamatoria cutinea de
elevada prevalencia, caracterizada por placas erite-
matodescamativas habitualmente simétricas, dis-
tribuidas principalmente en prominencias oOseas
(codos, rodillas, nalgas), con afeccién ocasional del
cuero cabelludo y de las ufias, que suele mejorar
con la exposicion solar. La distribucion de las lesio-
nes y sus caracteristicas clinicas y evolutivas permi-
ten diferenciar ambos procesos. En casos dudosos,
el estudio histopatologico confirma el diagnostico.

Variante papulodescamativa

Psoriasis

Eccema fotosensible

Variante anular-policiclica

Dermatofitosis

Eritema anular centrifugo
Granuloma anular

Eritema multiforme

Otros eritemas anulares
Otros
Erupcion polimorfa luminica

Pelagra/sindromes pelagroides
Reacciones fotoalérgicas/fototoxicas
Porfirias

Lupus eritematoso neonatal
Dermatitis atopica
Eritema multiforme

Dermatitis seborreica

Dermatofitosis

Psoriasis

Sindrome de Bloom

Sindrome de Rothmund-Thompson
Infecciones congénitas (rubéola, citomegalovirus, lUes)
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2. Eccemas fotosensibles: concepto en que se inclu-
ye un grupo heterogéneo de procesos de etiologias
inmunolégica (fotoalergias) y no inmunolégica (fo-
totoxias) caracterizados por lesiones eccematosas
(papulas, vesiculas, costras) localizadas en zonas
fotoexpuestas, con una histopatologia de dermati-
tis espongidtica, que resultan de la interaccion en-
tre una sustancia quimica (t6pica o sistémica) y la
exposicion solar.

Por otro lado, la variante anular-policiclica debe di-
ferenciarse de algunas entidades que cursan con le-
siones eritematodescamativas anulares o policicli-
cas, que incluyen:

1. Dermatofitosis: placas eritematosas descamati-
vas y/o pustulosas anulares con un borde activo.
Puede ayudarnos en el diagnostico la visualizacion
de los elementos fingicos mediante el examen di-
recto de las escamas al microscopio con hidréxido
potasico al 10%, asi como el cultivo micoldgico.

2. Eritema anular centrifugo: dermatosis plurietio-
légica reaccional caracterizada clinicamente por
papulo-placas anulares de crecimiento centrifugo,
localizadas en zonas cubiertas y descubiertas. En
caso de dudas, el estudio histopatolégico permite
diferenciar ambas entidades.

3. También se debera considerar diversos procesos
en que las lesiones pueden adoptar ocasionalmente
un patrén anular-policiclico, como el granuloma
anular, los eritemas anulares asociados al sindro-
me de Sjogren, un eritema multiforme (lesiones en
diana, lesiones en mucosa oral y un antecedente
farmacolégico o infeccioso), etc.

También hay que tener en cuenta en el diagnostico
diferencial del LECS otras dermatosis con distribu-
cion en areas fotoexpuestas, como la erupcion poli-
morfa luminica, la pelagra y sindromes pelagroides
e incluso algunas porfirias (protoporfiria eritropo-
yética, porfiria cutinea tarda). Sin embargo, las ca-
racteristicas clinicas e histopatologicas de este gru-
po de entidades no suelen plantear importantes
problemas diagnosticos con el LECS.

Las lesiones del LEN pueden plantear el diagnosti-
co diferencial con la dermatitis atdpica, el eritema
multiforme, la dermatitis seborreica, una dermato-
fitosis, la psoriasis y los sindromes de Bloom y
Rothmund-Thompson.
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Exantema en alas de mariposa en un caso de lupus erite-
matoso cutaneo agudo.

Lupus eritematoso cutaneo agudo

El LECA es una variante de LEC que se observa
casi exclusivamente en pacientes con LES2. Las le-
siones de LECA curan sin dejar cicatrices residua-
les ni telangiectasias y las alteraciones inmunol6gi-
cas son similares en sus 2 formas clinicas:

1. LECA localizado: es la variante méas frecuente,
conocida también como exantema malar o en alas
de mariposa.

2. LECA generalizado o erupcién maculopapulosa
lapica: suele manifestarse como una erupcién ma-
culopapular eritematosa generalizada.

Exantema malar. Suele ser una manifestaciéon
inicial de LES y esté incluido dentro de los criterios
diagndsticos de LES. Puede preceder semanas o
meses al inicio de la enfermedad sistémica y suele
desarrollarse durante exacerbaciones de la enfer-
medad. Suele observarse en mujeres en edad fértil.
Clinicamente se caracteriza por eritema, asociado o
no a edema y descamacion, en el dorso de la nariz y
la zona malar (“exantema en vespertilio o en alas
de mariposa”) (fig. 4). Suele ser una erupcion foto-

Exantema malar

Quemadura solar

Rosacea

Dermatitis seborreica

Fotosensibilidad por farmacos

Eccema

Dermatomiositis

Exantema lupico

Fotoalergia/fototoxia
Toxicodermia

Exantema viral

Eccema generalizado

sensible, aunque no siempre aparece tras la exposi-
cion solar.

En mas del 80% de los pacientes con enfermedad
clinicamente activa se detecta una positividad para
los ANA. Los anticuerpos anti-ADN-ds suelen de-
tectarse en pacientes con enfermedad renal. El por-
centaje de pacientes con anticuerpos anti-Ro y
anti-La positivos es similar al LECS (70-90%). Los
anticuerpos anti-Sm son maés especificos de un LES
y suelen correlacionarse con un mal pronéstico. La
hipocomplementemia es otro hallazgo comtin del
LES.

Diagnéstico diferencial del exantema malar (tabla 4).
Cuando las lesiones del LECA se limitan a la cara,
debe establecerse el diagnostico diferencial con:

1. Quemadura solar: a diferencia del LECA, se re-
suelve en pocos dias.

2. Rosacea: dermatitis localizada predominante-
mente en las superficies convexas de la cara (nariz,
mejillas, frente, ment6n), caracterizada por erite-
ma, telangiectasias y pustulas. Al igual que el lu-
pus, puede agravarse con la exposicion solar.

3. Dermatitis seborreica: caracterizada por brotes
de eritema y descamacion en la zona centrofacial
de pocos dias de duracion. La piel posee un tacto
oleoso con descamacion superficial y suele mejorar
con la exposicion solar.

4. Fotosensibilidad mediada por farmacos: debe
sospecharse ante una historia clinica de ingesta de

-
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farmacos potencialmente fototoxicos o fotoalérgi-
Cos.

5. Eccema: con eritema, edema, descamacion y
prurito, de localizacion variable.

6. Dermatomiositis: caracterizada por el edema pe-
riorbitario, el eritema en heliotropo, las papulas y
el signo de Gottron, telangiectasias periungueales,
etc., y la debilidad muscular proximal y simétrica
acompanante.

Rash maculopapular lapico. Esta manifesta-
cién poco frecuente (5-10%) se observa exclusiva-
mente en pacientes con LES. Suele desarrollarse
tras una exposicion solar y de forma simultanea
con exacerbaciones del LES. Se manifiesta como
una erupcion pruriginosa y simétrica formada por
maculo-papulas eritematovioldceas confluyentes,
ocasionalmente purpiricas, localizadas preferente-
mente en la mitad superior del cuerpo. Se ha des-
crito también la aparicién de enantema y erosiones
o ulceraciones en las mucosas oral y genital, asi
como en palmas y falanges.

Diagnéstico diferencial del exantema lipico (tabla
4). De forma similar al exantema malar, el diagnos-
tico diferencial debe plantearse con reacciones fo-
toalérgicas/fototbxicas, toxicodermias, exantemas
virales, eccemas generalizados, etc.

Lesiones vesiculoampollosas en el LEC

Ante la aparicion de vesiculas o ampollas cutaneas
en un paciente con LE deberemos considerar 2 po-
sibilidades:

1. Lesiones especificas de LEC (LECC, LECS,
LECA) en que se desarrollan vesiculas o ampollas
secundariamente a una intensa vacuolizacion de la
membrana basal.

2. LEC ampolloso: es una manifestaciéon excepcio-
nal del LE, y suele observarse en pacientes con LES
en fase activa3. Los hallazgos clinicos, histologicos
e inmunopatoldgicos son especificos. Clinicamente
se caracteriza por lesiones vesiculoampollosas
agrupadas y tensas, que pueden desarrollarse so-
bre piel sana o sobre una base eritematosa. Al rom-
perse dejan erosiones, costras y cambios residuales
pigmentarios. Suelen localizarse en la cara, el cue-
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llo y la parte alta del tronco, y pueden aparecer en
otras localizaciones no fotoexpuestas. Al resolver-
se, las lesiones no dan lugar a la formacién de cica-
trices residuales. Histol6gicamente, se caracterizan
por una ampolla subepidérmica sin degeneraci6on
de la capa basal con un infiltrado neutrofilico en la
dermis papilar3. En la inmunofluorescencia directa
se puede hallar un depésito lineal de inmunoglobu-
linas y complemento a lo largo de la membrana ba-
sal.

Diagnéstico diferencial de las lesiones vesiculo-
ampollosas en el LEC. Si consideramos que la
gran mayoria de los casos de LE ampolloso se ob-
servan dentro del contexto de un LES, no suelen
plantear importantes problemas diagnosticos. El
diagnostico diferencial de vesiculas y ampollas
que aparecen en el contexto de un LE deberemos
establecerlo con enfermedades ampollosas pri-
marias, que ocasionalmente se han descrito aso-
ciadas a LE:

1. Dermatitis herpetiforme: plantea problemas de
diagnoéstico diferencial histopatologico. La derma-
titis herpetiforme es una erupcion cronica recidi-
vante que puede asociarse a una enteropatia sensi-
ble al gluten. Se caracteriza por papulas, placas
urticariformes y vesiculas muy pruriginosas que
aparecen en la superficie extensora de las extremi-
dades y el tronco. Histologicamente comparte ca-
racteristicas con el LEC ampolloso: en ambas enti-
dades hallamos actmulos de neutréfilos en las
puntas de las papilas dérmicas. Sin embargo, en la
dermatitis herpetiforme se detectan depositos gra-
nulares de IgA en los microabscesos papilares. Las
caracteristicas clinicas y los estudios de inmuno-
fluorescencia directa permiten diferenciar ambos
Pprocesos.

2. Enfermedad ampollosa IgA lineal: es una enfer-
medad ampollosa autoinmunitaria similar clinica-
mente a la dermatitis herpetiforme pero aparece
después de la pubertad, cursa con mas ampollas,
no se asocia a enteropatia por gluten e histologica-
mente se caracteriza por un depdsito lineal de IgA
en la membrana basal de la piel.

3. Otras enfermedades ampollosas con formacion
de ampollas subepidérmicas de etiologia autoin-
munitaria (penfigoide ampolloso, epidermolisis
ampollosa adquirida) o metabodlica (porfiria cuta-
nea tarda), la seudoporfiria (inducida por firma-
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cos: furosemida, antiinflamatorios no esteroideos,
acido nalidixico, tetraciclinas) y las enfermedades
ampollosas autoinmunitarias intraepidérmicas
(pénfigo vulgar, pénfigo folidceo) rara vez plantean
problemas diagndsticos.

Otros posibles diagnosticos a tener en cuenta de
forma excepcional son un grupo de dermatosis que
pueden cursar con vesiculas y ampollas como: re-
acciones secundarias a farmacos, infecciones her-
péticas (herpes simple o varicela zoster), etc.

LE secundario a farmacos

Determinados farmacos pueden dar lugar a cua-
dros clinicos indistinguibles de un LES o un LECS.
Se considera que son entidades diferentes de la en-
fermedad “espontanea”. En estos cuadros, las ci-
fras de complemento suelen ser normales y no se
detectan anticuerpos anti-ADN.

El LES por farmacos suele observarse en pacientes
de raza blanca y en sujetos de edad avanzada. Las
lesiones cutaneas son poco frecuentes y pueden ser
vasculiticas, ampollosas, tipo eritema multiforme o
parecidas al pioderma gangrenoso. Es infrecuente
la afeccién renal o del sistema nervioso central y
suele asociarse a serositis, con anticuerpos antihis-
tonas y sb6lo excepcionalmente con anticuerpos
anti-Ro. Los fArmacos maés frecuentemente impli-
cados son: hidralazina, isoniacida, anticonvulsivos,
procainamida y etanercept.

El LECS inducido por fAirmacos es mas frecuente
en mujeres con el haplotipo HLA-DR4. Las lesio-
nes cutaneas son indistinguibles de las de un LECS
convencional. No suelen detectarse anticuerpos an-
tihistona, aunque si pueden detectarse anticuerpos
anti-Ro’. Los farmacos mas frecuentemente impli-
cados son: hidroclorotiazida, inhibidores de la en-
zima de conversion de la angiotensina (IECA), blo-
queadores de los canales del calcio, etanercept y
terbinafina.

LESIONES CUTANEOMUCOSAS
INESPECIFICAS DE LE

Representan un grupo heterogéneo de manifesta-
ciones con mecanismos patogénicos variables. Son
menos frecuentes que las lesiones especificas pero

Con afeccion vascular

Vasculitis:

Purpura palpable
Vasculitis urticariforme

Nodulos

Otras: petequias, infartos digitales, gangrena
periungueal, Ulceras en piernas

Trombosis:

Tromboflebitis de repeticion
Purpura retiforme no inflamatoria
Ulceras en piernas

Hemorragias en astilla subungueales
Nodulos

Livedo reticular

Otras: atrofia blanca (vasculitis livedoide), fenomeno
de Raynaud, telangiectasias

Sin afeccion vascular

Lesiones orales: aftas, Ulceras, placas liquenoides,
erosiones

Alopecia

Otras: fotosensibilidad, urticaria, poiquilodermia,
pustulosis abacteriana de los pliegues, etc.

suelen indicar enfermedad sistémica y ocasional-
mente pueden ser indicadores de actividad'. Segiin
su contexto histopatologico, y si hay afeccion vas-
cular pueden diferenciarse 2 grupos de lesiones
(tabla 5).

Lesiones inespecificas con afeccién
vascular

Son las manifestaciones inespecificas mas frecuen-
tes. Se asocian generalmente a un LES y pueden
estar causadas por 2 mecanismos: inflamatorio
(vasculitis) o no inflamatorio (fenémenos trombo-
ticos).

Vasculitis cutanea. Se observa entre un 19 y un
28% de los casos de LES. Las caracteristicas clini-
cas estan condicionadas por el tamafio del vaso
afectado (pequefio o mediano calibre), su localiza-
cién y la intensidad de la respuesta inflamatoria.
La vasculitis puede adoptar distintos patrones cli-
nicos y un paciente puede presentar diferentes ti-
pos de lesiones vasculiticas, de forma simultanea o
en distintos brotes de la enfermedad. Su observa-
cion obliga a descartar la presencia de una vasculi-
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tis sistémica (renal, gastrointestinal, pulmonar,
etc.). Sin embargo, sus caracteristicas morfologicas
son similares a las lesiones vasculiticas observadas
en otros procesos. Las distintas manifestaciones de
una vasculitis en un LE pueden ser®:

1. Parpura palpable: se caracteriza clinicamente
por una erupcion simétrica de miltiples papulas
purptricas habitualmente localizadas en las extre-
midades inferiores. Dichas lesiones corresponden a
una vasculitis leucocitoclastica (vasos de pequefio
calibre) y son la forma clinica més frecuente obser-
vada dentro del contexto de un LES.

2. Lesiones urticariformes persistentes o vasculitis
urticariforme: corresponden a placas urticarifor-
mes dolorosas persistentes de aspecto purpurico
que permanecen estables en la misma localizaciéon
durante mas de 24 h°. Entre un 4 y un 13% de los
pacientes con LECA desarrollan lesiones de este
tipo® Histologicamente se observa una vasculitis
leucocitocléstica en la dermis superficial. Acostum-
bra asociarse a hipocomplementemia (20%) con la
positividad de anticuerpos anti-Ciq y a lesiones
pulmonares.

3. Lesiones nodulares: corresponden a nédulos in-
flamatorios dolorosos, habitualmente localizados
en las extremidades inferiores, asociados o no a
una livedo reticular. Pueden presentar ulceraciéon
central y resolverse dejando cicatrices residuales.
Son la consecuencia de la lesion de la pared vascu-
lar de vasos de mediano calibre.

4. Otras manifestaciones de la vasculitis son pete-
quias, infartos puntiformes digitales (fig. 5), gan-
grena periungueal y tilceras en las piernas®.

Lesiones puntiformes de vasculitis lUpica digital.

-
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Diagnéstico diferencial de la vasculitis cutdnea en
el LE. En los casos de ptrpura palpable, el diagnos-
tico diferencial debe establecerse con un grupo de
procesos que ocasionan lesiones purptricas no pal-
pables (seudovasculitis), como diatesis hemorragi-
cas (p. €j., secundaria a trombocitopenia), parpuras
pigmentarias cronicas, toxicodermias purpftricas,
etc. En caso de duda, la demostracion histopatol6-
gica de lesion vascular permite diferenciar estos
procesos de una vasculitis leucocitoclastica. Sin
embargo, el diagnoéstico de vasculitis leucocitoclés-
tica en el contexto de un LES debe obligar asimis-
mo a descartar otras posibles etiologias causales
(farmacos, procesos infecciosos, neoplasias, etc.).

En los casos de vasculitis urticariforme, el diagnos-
tico diferencial debe plantearse con una urticaria,
que excepcionalmente da lugar a lesiones purptri-
cas. Las lesiones de urticaria son pruriginosas y cli-
nicamente son papulas, placas o lesiones anulares
evanescentes, eritematosas, sobreelevadas y con un
halo blanquecino. Estos brotes de urticaria pueden
durar varios dias pero, a diferencia de la vasculitis
urticariforme, las lesiones individuales se resuel-
ven en menos de 24 h sin dejar parpura residual.
El caracter no evanescente de las lesiones de vascu-
litis urticariforme y los cambios histopatoldgicos
de vasculitis diferencian ambas entidades®.

Las lesiones nodulares subcutaneas inflamatorias
deben plantear el diagnoéstico diferencial con las
distintas formas de paniculitis (eritema nudoso,
vasculitis nodular). Una livedo reticular asociada
debe plantear el diagnoéstico diferencial con una
panarteritis nudosa y un posible sindrome antifos-
folipidico asociado.

Ante lesiones necroticas acrales, el diagnostico di-
ferencial debe establecerse con una vasculitis sépti-
ca, lesiones secundarias a arteriosclerosis, fenéme-
nos trombobticos producidos por coagulopatias o
coagulacion intravascular diseminada, perniosis y
dermatitis facticias.

Fen6menos trombéticos. Los fenémenos trom-
béticos en los pacientes con LE generalmente se
asocian a la presencia de anticuerpos circulantes
antifosfolipidico/anticardiolipinico/anticoagulante
lapico*. En el caso del LES, el sindrome de anti-
cuerpos antifosfolipidicos es secundario y se cono-
ce como sindrome de Hughes'*3. Mas de un tercio
de los pacientes con LES tienen anticuerpos anti-
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fosfolipidicos pero no todos desarrollan el sindro-
me clinicamente?. A diferencia del sindrome de
anticuerpos antifosfolipidicos primario, estos pa-
cientes tienen con mas frecuencia episodios de ar-
tritis, livedo reticular, trombocitopenia, leucocito-
penia, migranas, infarto de miocardio, epilepsia y
trombosis en extremidades inferiores. Segin el an-
ticuerpo circulante, el sindrome antifosfolipidico se
subdivide en sindrome antifosfolipidico/anticoagu-
lante ltpico y sindrome antifosfolipidico/anticuer-
po anticardiolipinico. Una de las diferencias entre
ambos es que el sindrome anticoagulante ltipico es
menos frecuente y aunque en él predomina la apa-
riciéon de trombosis venosas, la incidencia de trom-
bosis arteriales es relativamente mas alta en aque-
llos que son secundarios®. La presencia de estos
anticuerpos dentro del contexto de un LE puede
asociarse con un grupo heterogéneo de manifesta-
ciones cutaneas segin el tamafo del vaso afectado
que incluyen (tabla 6)*214:

1. Livedo reticular (LR): es una manifestacion clinica
relativamente frecuente que consiste en anillos ma-
culares violaceos interconectados que toman un as-
pecto reticulado. En la mayoria de los casos se trata
de un proceso benigno, relacionado con la exposi-
ci6n al frio. Se define como LR primaria o idiopatica
aquella que aparece y se resuelve independiente-
mente de la temperatura ambiental sin una causa
subyacente conocida. En un ntimero no despreciable
de casos la LR es secundaria a un amplio espectro de
entidades, como alteraciones hematolbgicas (inclui-
das situaciones de hipercoagulablidad), procesos
autoinmunitarios, enfermedades de depo6sito o em-
bolias intravasculares, farmacos, enfermedades in-
fecciosas, neoplasias y trastornos neurolégicos. Su
origen se atribuye a una arteriopatia obliterante
inespecifica y raramente se debe a una trombosis; la
histologia es caracteristicamente normal?. Puede
asociarse a anticuerpos antifosfolipidicos (20-40%)3
y manifestaciones cerebrales isquémicas en el con-
texto de un LES. Si se asocia con n6dulos inflamato-
rios, la clinica es similar a una panarteritis nudosa.

El patrén livedoide debera diferenciarse de la live-
do reticular idiopatica y de otras causas de livedo
como: el eritema ab igne (localizado en piernas y
desencadenado por la exposiciéon a los braseros),
lesiones livedoides secundarias a farmacos, infec-
ciones (tuberculosis, sifilis), coagulopatias, sindro-
me de Sneddon, sindrome de émbolos por coleste-
rol y crioglobulinemia®2.

Livedo reticular

Vasculitis livedoide

Ulceras persistentes

Purpura retiforme no inflamatoria
Tromboflebitis

Necrosis y gangrena cutaneas
Anetodermia

Vasculitis necrosante

Maculas eritematosas, purpura, equimosis
Nodulos cutaneos dolorosos

Lesiones especificas de lupus eritematoso
(lupus eritematoso discoide)

Hemorragias subungueales en astilla

Esclerosis sistémica progresiva
Linfoma cutaneo de células T

2. Atrofia blanca (vasculitis livedoide): es un proce-
so cutaneo croénico caracterizado por pequefias ma-
culopapulas purptricas de 0,5-3 cm, localizadas en
las extremidades inferiores (tobillos, pies, area ge-
melar), que tienden a ulcerarse y posteriormente
dan lugar a cicatrices atréficas, de color blanco-
porcelana y de morfologia estrellada, con telan-
giectasias en la periferia’3. Puede ser un proceso
primario o secundario y se asocia a diversas enfer-
medades del tejido conectivo, disproteinemias, hi-
pertension, arteriosclerosis, diabetes, etc. Se ha
descrito atrofia blanca en un 17% de los pacientes
con LES, en que las lesiones suelen localizarse en
zonas peculiares como codos, rodillas, dedos, plan-
tas de pies y espalda. Se considera como una mani-
festacion de una vasculopatia subyacente, en que la
oclusion vascular seria el fenémeno inicial. Muchos
pacientes presentan una livedo reticular asociada y
en un porcentaje significativo de los casos se detec-
tan anticuerpos antifosfolipidicos. La atrofia blanca
puede preceder a complicaciones sistémicas (p. €j.,
sistema nervioso central). Histolégicamente se
caracteriza por oclusiéon vascular por trombos de
fibrina y la presencia de un material hialino, fibri-
noide en la pared vascular con edema y prolifera-
ci6n endotelial.

3. Ulceras persistentes en extremidades inferiores:
se observan en el 3% de los pacientes con LECA y
es frecuente la asociaciéon con anticuerpos anti-
fosfolipidicos (5-39%)2. Suelen ser tlceras doloro-
sas, de limites bien definidos, localizadas en tobi-
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llos y area pretibial®. Su presencia en el contexto
de un LE obliga a la practica de exploraciones com-
plementarias (eco-Doppler, biopsia del borde de la
dlcera, estudio de coagulaciéon, cultivos) con el
objetivo de establecer un diagnoéstico etioldgico:
insuficiencia vascular arterial o venosa, pioderma
gangrenoso, vasculitis, infecciones cutdneas, sin-
dromes de hipercoagulabilidad, etc.

4. Parpura retiforme no inflamatoria: es un hallaz-
go caracteristico de los sindromes de microoclu-
si6n vascular. Las lesiones pueden ser de tamafio
variable, con morfologia retiforme en la periferia
de las lesiones y tienden a presentar necrosis cen-
tral con la formacion tardia de escaras. En ocasio-
nes, los pacientes con LES pueden desarrollar ne-
crosis cutdneas extensas a partir de una lesion
purptrica que evoluciona rapidamente hacia una
escara con bordes purpuricos. Estas lesiones pue-
den desarrollarse en las extremidades, la cara y las
nalgas. En la biopsia pueden evidenciarse fenome-
nos de obstruccién vascular (trombosis) sin una
respuesta inflamatoria significativa.

El diagnéstico diferencial de estas lesiones es am-
plio e incluye todos los sindromes de microoclu-
si6n vascular: secundarios a la formacion de tapo-
nes plaquetarios intravasculares, a una obstrucciéon
vascular por proteinas precipitables al frio, a alte-
raciones del sistema de la coagulacion, a enferme-
dades embodlicas, etc. También se debe tener en
cuenta las necrosis cutdneas secundarias a una cal-
cifilaxis en el contexto de una insuficiencia renal
que pueden desarrollar los pacientes con LES: se
caracterizan por lesiones purpiricas dolorosas que
rapidamente evolucionan hacia la necrosis y se ha
descrito su desencadenamiento tras la exposicion a
luz solar®. La calcifilaxis se desarrolla por el depdsi-
to de calcio en los vasos cutineos y estas calcifica-
ciones pueden visualizarse en radiografias y en
biopsia cuténea.

5. Tromboflebitis de repeticion: se localizan prefe-
rentemente en extremidades inferiores, pueden ser
multiples y bilaterales, y en ocasiones se desarro-
llan posteriormente tlceras pretibiales en el con-
texto de un sindrome postrombotico*.

6. Necrosis y gangrena cuténeas: los pacientes con
sindrome de Hughes pueden desarrollar necrosis
cutineas extensas y fendmenos isquémicos acrales
que evolucionan hacia la gangrena digital®.
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7. Anetodermia: se trata de lesiones maculares
atroficas causadas por una degeneracion de las fi-
bras elasticas en la dermis papilar secundaria a fe-
némenos isquémicos en la dermis*>*516,

Otras manifestaciones vasculares

1. Fenémeno de Raynaud: se detecta entre el 10 y el
45% de los pacientes con LES y puede preceder en
varios afios a su desarrollo?. Si se asocia una necro-
sis digital, debe sospecharse una trombosis o una
vasculitis asociada®. El desarrollo agudo de multi-
ples hemorragias en astilla subungueales debe aler-
tar sobre el riesgo de una trombosis profunda o un
nuevo brote de LES2.

2. Telangiectasias: son un hallazgo caracteristico
de distintas enfermedades del tejido conectivo. En
este contexto, se han descrito 3 formas clinicas: te-
langiectasias lineales (pericuticulares: observadas
en la base de las ufas), maculas poliangulares eri-
tematosas (cara y manos) y telangiectasias papula-
res palmodigitales. La telangiectasia pesistente es
un hallazgo frecuente en el LE neonatal®?, y puede
desarrollarse tanto en zonas con inflamacién cuta-
nea previa o en piel normal, e incluso en zonas no
fotoexpuestas. Debe establecerse el diagnostico di-
ferencial con las telangiectasias esenciales o idiopa-
ticas, las secundarias a la aplicacién de corticoides
topicos potentes, las producidas por una hepatopa-
tia o estado de hiperestrogenismo y con las asocia-
das a un dafio actinico.

Lesiones inespecificas sin afeccion
vascular

Lesiones orales. El 25-45% de los pacientes con
LES Yy el 25% de los pacientes con LED pueden pre-
sentar lesiones orales*®2°, Pueden manifestarse
como aftas recurrentes, tlceras, lesiones discoides,
placas reticuladas y blanquecinas de aspecto lique-
noide (fig. 6), erosiones, eritema difuso petequial
en el paladar y queilitis3. También pueden afectar-
se otras mucosas, como nasal, conjuntiva, genital y
perianal. La actividad de las lesiones orales suele
relacionarse con actividad sistémica. Las lesiones
orales del LE pueden resolverse espontaneamente
pero suelen persistir durante meses o afios®.

Las tlceras orales aparecen en el 25-45% de los pa-
cientes con LES y en el 25% de pacientes con LED,
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Placas reticuladas de aspecto liquenoide en la mucosa
yugal de un paciente con lupus eritematoso.

y representan un criterio diagnostico de LES. Las
lesiones suelen ser indoloras y presentan una ero-
sion eritematosa central o una dlcera rodeada de
un halo blanquecino con estrias radiales y, ocasio-
nalmente, telangiectasias?. Tienden a localizarse en
el paladar duro, el borde del vermelldn, las encias,
la nasofaringe y el area genital®'®%. La histologia es
inespecifica en la mayoria de los casos pero tam-
bién pueden observarse cambios histologicos espe-
cificos en los pacientes con LED asociado®. Estas
lesiones suelen mejorar con el tratamiento de la
enfermedad sistémica o cutanea.

La queilitis lapica puede aparecer tanto en un LES
como en un LECC, y se manifiesta con placas que-
ratosicas asintométicas, sobre todo en el labio infe-
rior, que pueden evolucionar hacia la erosion y re-
sultar entonces dolorosas?. Suele acompanarse de
lesiones activas en la piel y la cavidad oral, se aso-
cia a fotosensibilidad, y puede empeorar con la ex-
posicion solar.

Diagnéstico diferencial de las lesiones orales en el
LE. La localizacion caracteristica de las lesiones y
su caracter asintomatico nos ayudaran a establecer
el diagndstico diferencial con otras entidades que

cursan con tlceras orales y lesiones liquenoides,
como liquen plano, leucoplaquia, eritema multifor-
me, pénfigo, estomatitis ulcerativa croénica, infec-
ciones herpéticas, sifilis, tlceras y reacciones lique-
noides secundarias a farmacos (metotrexato, sales
de oro, antipaladicos), etc.391521,

Alopecia. La alopecia en el LES se caracteriza por
una caida difusa del pelo coincidiendo con reagudi-
zaciones de la enfermedad sistémica; el cuero cabe-
lludo mantiene un aspecto normal y sin la forma-
ci6n de cicatrices residuales. Caracteristicamente
se desarrolla un borde de pelo corto y fragil de me-
dio centimetro en las regiones frontal y temporal
conocido como “pelo lapico™. También puede pro-
ducirse una alopecia difusa secundaria a un efluvio
tel6geno al suspender la corticoterapia o tras un
episodio de tension fisica o mental?. Algunos de los
farmacos utilizados en el tratamiento del LE o tras-
tornos asociados asimismo pueden producir alope-
cias difusas®. Otra forma de alopecia es la cicatrizal
que, como se ha dicho anteriormente, ocurre tras la
curacion de una lesion de LED.

Otras manifestaciones cutaneas en el LE

1. Fotosensibilidad: se observa en el 30-40% de los
LED, el 65-80% de los LECS y el 25-30% de los
LECA:2. Se produce sobre todo por la radiacién ul-
travioleta B y en menor grado por la A y la visible.
La fotosensibilidad puede expresarse como una
quemadura solar exagerada y/o como una exacer-
bacion del LEC o el LES tras la exposicion solar®.

2. Urticaria: los pacientes con LE pueden desarro-
llar urticaria simple ademas de las lesiones de vas-
culitis urticariforme. Hasta el 44% de los pacientes
con LES pueden presentar una urticaria crénica y
en algunos de ellos la urticaria puede empeorar
tras la exposicion solard.

3. Poiquilodermia: se caracteriza por una atrofia
cutinea con trastornos pigmentarios (hiper e hipo-
pigmentacién) y telangiectasias. Esta manifesta-
cion puede hallarse en otras conectivopatias como
la esclerodermia y la dermatomiositis.

4. La esclerodactilia, lesiones de calcinosis cutis,
una mucinosis papulonodular o una pustulosis
abacteriana de los pliegues® son otras manifesta-
ciones ocasionalmente descritas en este grupo de
pacientes.
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