CASO CLINICO
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de 10 anos de edad. Reporte de un caso
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RESUMEN

El Lupus Eritematoso Sistémico Bulloso (LESB) es un trastorno
poco frecuente, caracterizado por la formacion de ampollas sub-
epidérmicas que aparece en personas que padecen lupus
eritematoso sistémico, siendo muy rara en niflos.

Presentamos el caso de una nifia de 10 afios de edad, cuya
primera manifestacion del LES fue la erupcién ampollosa.
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pediatria.

INTRODUCCION

El Lupus Eritematoso Sistémico Bulloso (LESB) es un
trastorno poco frecuente, caracterizado por la formacion
de ampollas sub-epidérmicas que aparece en personas que
padecen lupus eritematoso sistémico .

Se caracteriza clinicamente por una erupcion similar al
penfigoide, con vesiculas y ampollas, a menudo
pruriginosas, que se extienden sobre una base eritematosa.
Puede afectar a cualquier area del cuerpo, incluyendo los
sitios no expuestos al sol y las mucosas. Las lesiones
forman erosiones y costras antes de la curacion, por lo
general aunque no siempre sin dejar cicatrices.

Es una enfermedad muy poco frecuente en nifios, siendo
mas bien rara. Se han reportado tan sélo 15 casos hasta
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Presentamos el caso de una nifa de 10 afos de edad, cuyo
primera manifestacion del LES fue la erupcion de
ampollas.

CASO CLINICO

Escolar de 10 afios de edad, de sexo femenino, de
procedencia urbana, con ampollas en piel de 21 dias de
evolucion, de inicio en regiéon cervical, que con el
transcurso de los dias se generalizan a todo el cuerpo,
incluyendo mucosa oral, acompanadas de fiebre de 6
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horas de evolucioén, no graduada, en 2 oportunidades.
Estuvo internada, antes de consultar a nuestro servicio, en
otro centro hospitalario con diagndstico de Pénfigo vulgar
vs. Pénfigo Familiar Benigno (enfermedad de Hailey
Hailey) con impetiginizacion secundaria, recibiendo
tratamiento con cefazolina por 8 dias. En cultivo de
secrecion ampollar se aislé Staphylococo sp. Sin
antecedentes familiares ni personales de valor.

Examen fisico al ingreso:

- FC:132/min, FR: 20/min, T axilar: de 37°C.

- Piel: exantema por fotosensibilidad en cara y
miembros. Dermatosis constituida por ampollas tensas de
contenido seroso y otras de contenido hematico, en cuello,
tronco, area periumbilical, drea perineal, miembros y
dorso de manos y pies. Erosiones y costras hematicas
diseminadas. Compromiso de pliegues. Erosiones
peribucales y afectacion de la comisura, lengua saburral y
erosiones en pabellones auriculares (Figuras 1 a4).

- Rxdetdrax: derrame pleural.

- Ecocardiograma doppler: derrame pericardico leve.

- Laboratorio: Hb 12gr%, Hto 38.8%, VSG: 40mm, GB
15.600/mm3, N: 76%, L: 18%, M: 4%, Eo: 2%, Plaquetas:
420.000/mm3, Urea: 56mg/dl, creatinina 0,81mg/dl.
Orina simple normal, sin proteinuria. ANA: positivo
1:160 patrén puntillado grueso, Anti- Sm: positivo 499
(VR:0-25).

- Biopsiade piel efectuada de una ampolla por medio de
cilindro cutaneo (punch), fijada en formol neutro
tamponado al 10%, procesada de manera rutinaria y tefiida
con HE que informa: enfermedad ampollar sub-
epidérmica con presencia de neutr6filos como célula
predominante (Figuras 5 y 6). Esta imagen histologica
obliga a descartar LES ampollar, Dermatosis IgA lineal y
Dermatitis herpetiforme en primer término.

Figura 1. Clinica. Ampollas tensas de contenido seroso, erosiones y
costras hematicas. Maculas hipopigmentadas residuales.

Figura 2. Clinica. Ampollas tensas de contenido seroso en region
abdominal.

Figura 3. Clinica. Erosiones, excoriaciones y costras hematicas.

Figura 4. Clinica. Ampollas de distribuciéon “en rosetas” o
“herpetiformes” en region periumbilical.
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Figura 5. Histopatologia. Ampolla de localizacion subepidérmica. El

techo de la ampolla lo constituyen todas las capas epidérmicas intactas y
el suelo ladermis (HE 10X).
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Figura 6. Histopatologia. A mayor aumento se observa que el infiltrado
inflamatorio predominante es neutrofilico. También se observan
depositos de mucina dérmica, como material basofilo fibrilar acelular
(HE 40X).

Diagnostico de LES en base a 5 de los 11 criterios del
Colegio Americano de Reumatologia: 1. Exantema por
fotosensibilidad, 2. ulceras orales, 3. serositis (derrame
pericardico y pleural), 4. ANA +, 5. Anti-Sm +; y
diagnoéstico de LESB en base a 3 de los 5 criterios de
Camisa y Sharma: 1. diagnéstico de LES segun los
criterios del American College of Rheumatology; 2.
vesiculas y ampollas que surgen en, pero no limitadas, a
piel expuesta al sol y, 3. histopatologia compatible con
dermatitis herpetiforme.

La paciente inicid tratamiento con dapsona 50 mg/dia,
prednisona 60 mg/dia e hidroxicloroquina 200 mg/dia,
con mejoria clinica de las lesiones cutdneas y posterior
alta (Figuras 7y 8).

No haacudido a sus controles en estos tltimos meses.

Figura 7. Clinica. Maculas hipopigmentadas residuales en miembro
superior.

Figura 8. Clinica. Maculas hipopigmentadas residuales en region
abdominal.

DISCUSION

El lupus eritematoso sistémico bulloso (LESB) se
presenta como una erupcion ampollosa caracterizada por
ampollas sub-epidérmicas, con infiltrado inflamatorio a
predominio de neutréfilos originadas sobre una base
eritematosa o urticariforme semejando un penfigoide
ampolloso o como vesiculas agrupadas imitando una
dermatitis herpetiforme “**”.

LESB es una enfermedad autoinmune ampollosa y rara,
que se produce en los casos establecidos de LES”.
Aparece en menos del 5% de los pacientes con LES, ya sea
de forma aislada o acompanando otras manifestaciones
cutaneas. Afecta generalmente a mujeres jovenes, siendo
mas rara en nifios .

Los primeros criterios para el diagnostico de LESB fueron
propuestos por Camisa y Sharma en 1983".
Posteriormente, Yell y cols. revisaron estos criterios
debido a la heterogeneidad de la presentacion clinica e
inmunohistologica de esta entidad y definieron el LESB
como una enfermedad ampollosa en pacientes con LES,
en la que los reactantes inmunes se encuentran presentes
en la zona de la membrana basal en la inmuno-
fluorescencia"”.

La enfermedad se caracteriza por el inicio agudo de un
brote ampolloso generalizado, pruriginoso, que aparece
en cualquier sitio de la piel, pero con preferencia en el
tronco y cuello, los pliegues axilares y la parte proximal de
las extremidades. Las lesiones incluyen ampollas,
vesiculas y un brote maculo-papular, por lo general
multiples. Las ampollas pueden surgir sobre una piel
eritematosa o normal, con liquido claro o hemorragico, a
tension y al romperse dejan costras y cambios
pigmentarios (maculas hipo o hiperpigmentadas). En
nuestra paciente se describen las lesiones con las mismas
caracteristicas y con exactamente el mismo modo de
inicio.

Dependiendo del predominio de las lesiones inflamatorias
y la distribucioén de la erupcion, esta ultima puede imitar
un penfigoide ampolloso, dermatitis herpetiforme o la
variante inflamatoria de la Enfermedad Bullosa
Autoinmune "". La asociacién de LESB con nefritis ltpica
ha sido reportada tanto en adultos como en nifios .
Histopatoldgicamente se trata de una enfermedad con
ampolla subepidérmica con neutrofilos. El diagndstico
diferencial histopatologico se establece en primer término
con otras enfermedades ampollosas subepidérmicas con
neutréfilos, como son la dermatitis herpetiforme,
dermatosis IgA lineal, penfigoide cicatricial, urticaria
ampollar, vasculitis aguda ampollar, erisipela, sindrome
de Sweet y epidermolisis ampollosa adquirida. Ya que la
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histologia convencional es similar en todas estas
enfermedades se requiere de una buena correlacion
anatomo-clinica. Las enfermedades planteadas en el
primer centro hospitalario en el que la nifia estuvo
internada quedan absolutamente descartadas con esta
histologia, ya que en el caso del pénfigo vulgar se trata de
ampollas intraepidérmicas suprabasales con acantolisis,
en el pénfigo familiar benigno hay acantolisis
intraepidérmica en todo el estrato de Malpighio (“muro de
ladrillos derribada”) y en el penfigoide ampollar si bien
hay ampollas subepidérmicas las células que acompafian a
las mismas son los eosinofilos.
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