CASOS CLINICOS
Lupus eritematoso sistemico buloso de la infancia

Childhood bullous systemic lupus erythematosus
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RESUMEN

El lupus eritematoso sistémico de la infancia es una rara enfermedad ampollar subepidermal mediada por autoanticuerpos. Se caracteriza
por una erupcién con ampollas y vesiculas tensas con un fondo eritematoso. El prurito estd presente en una severidad variable. Se produce
principalmente en la sequnda y tercera década de la vida. Reportamos el caso de una nifia de 14 aflos de edad quien presenta un tiempo
de enfermedad de cinco meses, con erupcion ampollar generalizada, ademas de fiebre, prurito y Ulceras en mucosa oral. Los estudios de
inmunofluorescencia directa y coloracion con hematoxilina-eosina fueron coherentes con lupus eritematoso sistémico bulloso. Después de
una evolucion torpida, correlacionamos la historia clinica, examen fisico y pruebas de laboratorio, llegando al diagnostico de lupus eritematoso
sistémico buloso de la infancia.
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SUMMARY

Bullous systemic lupus erythematosus in childhood is a rare subepidermal blistering disease mediated by autoantibodies. It is characterized
by a rash with blisters and strained vesicles with an erythematosus base. Pruritus is present in variable severity. It occurs mainly in the
second and third decades of life. We report a case of a 14-year-old child who presented symptoms for five months, including a widespread
pruritic blistering eruption, in addition to fever, itching, and ulcers in oral mucosa. Direct immunofluorescence studies, and staining with
hematoxylin-eosin were consistent with bullous systemic lupus erythematosus. After a torpid evolution, we correlate the clinical history,
physical examination and laboratory tests which led to the diagnosis of childhood bullous systemic lupus erythematosus.
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INTRODUCCION La presentacion clinica del LESB es generalmente
de inicio agudo, con la erupcion ampollar generalizada,
El lupus eritematoso sistémico buloso (LESB) es una  la cual puede aparecer en cualquier sitio, pero la parte

enfermedad rara, ampo”ar' SubepidermaL mediada por superior del tronco, el cuello, regic’m supraclavicular. axilas
autoanticuerpos, que ocurre en el lupus eritematoso sistémico. y zona proximal de extremidades son areas predilectas. Los
Se caracteriza por una erupcién con ampo”as y vesiculas pacientes tienen que cumplir los criterios de la Asociacion
tensas, con un eritema urticarial de fondo. El prurito estd ~ Americana de Reumatologia para ser diagnosticados como
presente en variable severidad. Se manifiesta principalmente  tal. Los criterios diagndsticos para LESB fueron propuestos

entre la Segundaytercera décadas de vida'>. en 1983 por Camisa % Sharma, y han sido ultimamente
Las erupciones ampollares son manifestaciones cutaneas revisados por Camisa después de la aplicacion de técnicas de
raras del lupus eritematoso (LE) que pueden ser causadas  inmunoflurescencia®®™.
por diferentes mecanismos. La separacion subepidermal con Algunos pacientes con LESB tuvieron anticuerpos que
vesiculacion puede ocurrir en lesiones tempranas de LE agudo, ~ reconocieron el componente de fibrillas de anclaje tipo
subagudo y crénico, debido a una alteracién vacuolar severa  colagenoVII, yaunque nuevos estudios de inmunoflurescencia
de la union dermoepidermal, edema dérmico y vasculitis  indirecta han mostrado que colageno tipo VII, éste no es el
leucocitoclastica, algunas veces®”. unico antigeno blanco en LESB™™.
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CASO CLIiNICO

Se presenta el caso de una paciente de 14 afios de edad,
quien cinco meses antes de su ingreso presenta eritema y
papulas en nariz y parpados, con prurito asociado. Dos meses
antes de su ingreso se agregan lesiones vesiculares dolorosas
en mucosa oral, asociandose edema con fiebre y escalofrios,
por lo que se le receta gingisona® tdpica y ceftriaxona en
dosis de una 1g semanal por dos semanas sin mejoria. Diez
dias después aparecen multiples vesiculas y ampollas tensas
en cara, cuello y posteriormente en pliegues axilares, torax
y zona genital, y en extremidades en menor grado, con una
base eritematosa urticariforme (Fotografias 1 a 4). Un mes
antes de su ingreso recibié aciclovir en 200mg cinco veces
al dia por dos dias y ungiiento antibidtico (neomicina mas
bacitracina).

Fotografia 3. Vesiculas, ampollas, erosiones y costras con fondo eritematoso urticariforme en

i
L

~

Fotografia 1. Vesiculas, maculas urticariformes lineales, costras y excoriaciones por rascado
en abdomen.

Fotografia 4. Ampolla y multiples vesiculas en pies.

Cinco semanas antes de su ingreso se inicia tratamiento
con dapsona a 25mg/dia por cuatro dias, incrementandose
luego la dosis a 50mg/dia por cuatro dias suspendiéndose por
hipertransaminemia (TGO: 928UI/L y TGP: 300UI/L), ictericia
y fiebre. Concomitantemente la paciente continuaba con
mometasona topicay prednisonaa 40mg/diaincrementandose
la dosis a 70mg/dia por 18 dias hasta el ingreso a nuestro
hospital por emergencia, con un informe médico que indicaba
dermatosis ampollar IgA lineal de la infancia.

Los examenes que solicitamos en su hospitalizacion
Fotografia 2. Vesiculas, ampollas, mdculas uticariformes, erosiones y costras en antebrazo derecho. revelaron anemia con hemoglobina de 11.8g/dl, valores dentro
de rangos normales de eritrocitos (3 580 000/ul), plaquetas
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(337 000/mm3) vy leucocitos (7 200/mm3), con la siguiente
formula: eosindfilos 1.29%, linfocitos 34%, basofilos 0.47%,
monocitos 5.53% y segmentados 58.7%. El examen de orina
fue normal, la prueba de proteinuria al azar dio 140mg/24hy
la de creatinina en orina al azar 62.80mg/24h; en las pruebas
de complemento se observd C4: 14mg/dl y C3: 108mg/dl;
proteina C reactiva: 3.5mg/L y VSG: 33 mm/h. La prueba de
anticoagulante lupico fue negativa, la anti-cardiolipina (lgG,
IgA e IgM) fue indeterminada y el anticuerpo treponema total
no fue reactivo; fibrindgeno: 2.7mg/dl, TPT: 27.2" e INR: 1.03.
La serologia para herpes 1y 2 fue negativa. El perfil hepatico
viral fue también negativo, al igual que la prueba Anti Piel IgG
(para pénfigo), y la G6PD no fue deficiente. A continuacion se
describe el perfil de pruebas antinucleares:

e Anti ANA ELISA (I) con PCNA, M2:176.0 U/L

Anti ANA - IFA (I): positivo 1/1280 patron moteado

Anti DNA DS (1): 75.8 U/L

Anti ENA-6 (SM, RNP, RO, LA, SCL, Jo1): 164.5 U/L

Anti ENA - SMITH (D) Inmunoblot: positivo

Anti ENA - RNP (A) Inmunoblot: positivo

Anti ENA - RNP (C) Inmunoblot: positivo

Anti ENA - SSA/RO52 Inmunoblot: positivo.

En la TAC de torax, abdomen y pelvis se observaron
signos inflamatorios intestinales delgados e inespecificos,
hepatomegalia y bazo ligeramente heterogéneo, no se
observaron procesos neoformativos abdominales. La
radiografia de tdrax no presento hallazgos significativos.

El estudio anatomo-patologico de lesion vesicular
en antebrazo mostro dermatitis perivascular superficial,
formacion de vesiculas focales a nivel subepidermal e
infiltrado inflamatorio de tipo mixto perivascular (Fotografia
5y 6). En la lesion urticariante de antebrazo se observo
dermatitis perivascular de interfase vacuolar con formacion
de vesiculas subepidérmicas focales e infiltrado inflamatorio
de tipo mixto con predominio de polinucleares en dermis
papilar y media (Fotografias 7 y 8). A la inmunofluorescencia
directa se obtuvieron resultados positivos para C3, IgG e IgM
lineal en union dermoepidérmica y negativo para IgA.

Fotografia 5. Vesicula subepider-
mal e infiltrado inflamatorio peri-
vascular superficial y medio. HE 10X.
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Fotografia 6. Vesicula subepi-
dermal e infiltrado inflamato-
rio perivascular superficial y
medio, vista a mayor aumento.
HE 40X.

Fotografia 7. Infiltrado in-
flamatorio perivascular de
interfase vacuolar con for-
macion de vesiculas subepi-
dérmicas focales. Infiltrado
inflamatorio de tipo mixto con
predominio de polinucleares
en dermis papilar y media.
HE 10X.

Fotografia 8. Infiltrado in-
flamatorio de tipo mixto con
predominio de polinucleares
en dermis papilar y media.
HE 40X.

Nuestra paciente recibio tratamiento con pulso de
metilprednisolona a 750mg/dia por tres dias, posterior a lo
cual se disminuyo y roto a prednisona en 30mg/dia, y se inicio
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micofenolato de mofetilo a dosis de 1.5g/dia recibiéndolo
hasta el alta. Las indicaciones adicionales al alta fueron
continuar con hidroxicloroquina a 400mg/dia, la cual venia
recibiendo previo al pulso de metilprednisolana, e isoniazida
200 mg/dia.

DISCUSION

En la anatomia patologica de LESB podemos apreciar
vesiculas a nivel subepidermal y microabscesos de
neutrofilos en la punta papilar, asi como un moderado
infiltrado inflamatorio perivascular superficial y medio,
predominantemente de linfocitos, sin embargo neutrofilos y
ocasionalmente eosinofilos pueden también estar presentes.
Existen dos patrones de depdsito reactante inmune en la
zona de la membrana basal, granular y lineal. En el caso de
nuestra paciente se observo el patron lineal. Aunque estos
depositos contienen todas las clases de inmunoglobulinas
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