Lupus Eritematoso Profundo

Por Hernan Corrales P.(*)

INTRODUCCION

Kaposi (1) se refirié en 1883 a los nodulos subcutdneos que pueden pre-
sentarse en el lupus eritematoso. Sin embargo, ya en 1869 se habia referido al
tema cuando aun no se habia cambiado de nombre, segin lo han demostrado
Ramos e Silva y Portugal (2).

El lupus eritematoso profundo puede observarse en casos agudos (como los
de Harvey (3), aunque segin Arnold (4) es discutible ya que tales nodulos
podrian haber sido reumaticos), en casos sub-agudos (como la primera observa-
cién de Ramos e Silva y Portugal (2), la segunda de Ramos e Silva (5), la de

Pascher y Col. (6) y la de Mercana y Lavin Ochoa (7)) y en casos crénicos como
en varios informes publicados.

Irgang (8) en 1940 hizo una descripcion definitiva de las lesiones bajo el
nombre de "lupus eritematosus profundus" en un paciente con placas infiltradas
subcutaneas y lesiones discoides de la cara.

La interpretacion de Pautrier (9), quien sostenia que las lesiones hipodér-
micas eran de Sarcoides ds Darier Roussy, coincidentes, ha sido rebatida por
Arnold, Costa (10) y otros autores.

Costa y Junqueira (11) comunicaron el primer caso en América del Sur.
Kren (1), Kingsbury, (13-14), Oliver (15), Fo'rdyce (16), Chargin (17) y otros
han informado nodulos subcutaneos en lupus eritematosos. Arnold (18) en 1948

presenta un caso tipico de lupus eritematoso discoide con lesién nodular pro-
funda en mejilla.

El mismo autor, en 1955 informa 4 casos bien documentados y revisa el
tema y Ramos e Silva (5) en 1959 propone el nombre de hipodermitis del lupus
eritematoso para el cuadro conocido como lupus eritematoso profundo (Kaposi-
Irgang). Gay Prieto y Cols. (19) informan un nuevo caso en 1959, revisan el
tema y afirman que hay lesiones hipodérmicas en mas de la cuarta parte de los
casos de lupus eritematoso, en diversos grados de intensidad que son una prueba
ds ja asistencia da las formas nodulares que serian una exageracion de aquellas
lesiones histoldgicas hasta hacerse clinicamente evidentes. Admite que las lesiones
hipodérmicas pueden tener estructura sarcoidea algunas veces como en el caso
presentado y otras, ser exclusivamente linfocitarias. Seria necesario estudiar nu-
merosos cortes para excluir la existencia de algin nodulo de estructura folicular.
Rowell, (20) al igual que los autores americanos, no admite la estructura sar-
coidal de los nodulos en el Kaposi-Irgang.
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Fig. 1. o Fig. 2
Se observan nodulos cubiertos de piel eri-
tematosa en mejilla izquierda y menton.

Nuevo brote de nodulos, algunos alargados,
que "enmarcan" la boca por el lado iz-
quierdo. Retraccion de la piel por atrofia
hipodérmica en el menton.

) Fig. 4
_ Fig. 3 . Atrofia de epidermis infiltrado linfocitario en der-
Discreta deformacion, por atrofia hipodér-  mis y un tapén cérneo folicular y compromiso de
mica, del lado izquierdo del labio superior.  anexos de la piel.
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NOMENCLATURA

Ramos e Silva y Portugal, han dividido (as formas infiltradas de lupus
eritematoso en tres categorias:

1.—Lupus eritematoso tumido consistente en placas edematosas eritematosas,
relativamente transitorias.

2.—L upus eritematoso hipertréfico que consiste en lesiones infiltradas y salientes,
levantadas, con bordes gruesos y centro atréfico y escamoso, (lupus erite-
matoso hipertréfico y profundo de Bechet (21).

3.—Lupus eritematoso profundo (Irgang) caracterizado por nodulos bien deli-
mitados, firmes, que estan cubiertos por piel normal o moderadamente eri-
tema tosa, aunque a veces con lesiones tipicas de lupus eritematoso discoide

(Gay Prieto, Merchan y Col. y oiros) y con focos a distancia mas o menos
tipicos de lupus eritematoso "clasico".

CASO CLIiNICO

E. M. R. F., mujer de 17 afios de edad, de Comayagtiela, soltera. Noviembre
29 de 1961 (Exp. N° 33175, Clinica Centro Médico Hondurefio).

Antecedentes familiares: La madre tuvo un epitelioma de piel y un abuelo
muri6 de carcinoma avanzado de piel. Hermanos sanos.

Antecedentes personales: Amigdalitis, eruptivas de la infancia y adenitis sub-
maxilar un afio antes. Apendicetomia 4 afios antes. Menarquia a los 15 afos.
Reglas regulares, dolorosas, tipo 30/4, escasas.

Enfermedad actual: Ocho meses antes aparecen nodulos bien definidos,
firmes, indoloros en labio superior y region peribucal que le fueron tratados con
antihistaminicos en un centro asistencial. Sobre algunos nodulos la piel es
moderadamente rosada y la coloraciéon aumenta un poco de intensidad en los
dias subsiguientes. Se siente un poco decaida.

La exploracién cutanea revela que los nodulos, un poco movibles miden
de 0.5 a 2 cm,, se disponen en mejilla izquierda. Eritema suave en algunos de
ellos con discreta descamacion en otros y cubiertos de piel normal los demas.
Son en nimero aproximado de doce.

El examen general revela mujer bien constituida y bien nutrida. El estudio
de aparatos y sistemas es normal,, salvo discreto aumento del tiroides. Tempe-
ratura 37.4 P. A. 120/70. Examen de orina: normal. Radiografia de térax:
normal. Examen de sangre: VDRL, negativo. Hematies 4.500.000, leucocitos
4.000. Férmula leucocitaria: Jinfocitos 22, monocitos 8, neutrofilos 66,

eosindfilos 2, basofilos 2. Velocidad de
sedimentacion: 74. Hg 13 gm.%'
Proteinas totales: 6.3 gm%, relacion A/G 2.4, Reaccidn de Mantoux fue negativa.
Se le habian practicado 2 aplicaciones de BCG previamente en un centro de
asistencia publica. Plaquetas: 170.000.
Células lupus eritematosas: Se observan formas sospechosas (Dr. R. Durén)
Revision posterior por células lupus eritematosas: Positivo (Dr. R. Durén).
Examen histopatoldgico: Cortes revelan un denso infiltrado dérmico y subcutaneo
por masas de células linfocitarias maduras.

Dicho infiltrado es en su mayoria nodular con cierta preferencia por las

zonas_perianexiales. No se observan epitelioides en el centro de estos nodulos
linfocitarios.
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Fig. 5 Fig. 6
. Lo L Infiltrado subcutdneo por masas de linfocitos ma-
En dermis profunda hay infiltrado similar — quros, A la izquierda se ve tejido adiposo.

di Tampoco se observan células gigantes. En la epidermis los cambios son
iscretos.

Colocamos al lupus eritematoso como posibilidad primaria (Dr. R. Durén) En la
epidermis se observa atrofia ligera; hay poca ondulacién papilar. La capa c6rnea
esta engrosada y hay tapones cérneos foliculares.

TRATAMIENTO Y EVOLUCION

Se administran 0.50 mgs. de Aralen (Bifosfato de Cloraquina) al dia y se
observa involucion a los 15 dias de tratamiento. Se reduce la dosis a 0.25 g.
durante 15 dias maés.

Un mes después de iniciado el tratamiento se han reducido todos los nodulos.
Se_ suspenden antimalaricos. Se administran vitaminas totales. Se observa retrac-
cién de la piel por atrofia hipodérmica de las lesiones. Permanece afebril. Durante
20 dias no recibe antimaléricos y se reanudan con Plaquinol (Sulfato de hidro-
xicloroquina), a la dosis de 400 mgs. diarios por 15 dias. Se observa la paciente
frecuentemente. Cuatro meses después hay otro brote de nodulos, redondeados
unos y alargados otros de 1 y 2 centimetros, sin cambios en la piel que los cubre;
son firmes y enmarcan, por decir asi, la boca por el lado izquierdo. Involucionan
con el tratamiento, asi como unas placas de lupus eritematoso en mejilla izquierda
y en region preauricular derecha.

Hay febricula de 4 décimos. El tratamiento se reanuda con Plaquinol a la
misma dosis de. 400 mgs. diarios y 15 mgs. diarios de Prednisona.

Un mes después, se observan solamente maculas residuales en los sitios
afectados. Se continda con 3 tabletas de Triquin al dia por 3 dias y luego 1
diaria durante 15 dias en vista de que se formé6 otro elemento nodular ds 0.5
cm. en mejilla derecha. El Triquin se continGa por dos meses en total. EI elemento
nodular descrito, se ha reducido, pero no ha desaparecido. Se inyecta Triamsino-
lona intralesionalmente, lo mismo que en otro nodulo mas chico que aparece
aisladamente en parte cutanea del labio inferior. Ambos desaparecen, nuevo
examen por células lupus eritomatosas: negativo. Afebril.
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Durante 14 meses la paciente permanece asintomatica y en buen estado
general. Se forma infiltracién nodular en labio superior de 1 cm. de diametro,
firme e indolora. Se trata con inyecciones intralesionales ds Triamsinolona y
se reduce. Permanece libre ds lesiones.

Tres afios después aparece nodulo infiltrativo en 16bulo de oreja izquierda
con eritema muy leve, casi imperceptible. Se trata con Plaquinol y Prednisona
y al cabo ds un mes se desintiltra casi totalmente, pero persistiendo una parte
que se reduce con Triamsinolona intralesional.

En junio de 1969, después di dos afios de inactividad, se forma otro nodulo
con suave eritema solamente por debajo de la oreja derecha, que cede con
Plaquinol. No ha habido recidivas desde entonces.

COMENTARIOS

Las alteraciones histopatolégicas que se pueden encontrar en este cuadro
clinico son: en la epidermis hiperqueratosis sin paraqueratosis, con tapones cor-
neos ostiofoliculares, degeneraciéon hidrépica de las células béasales y atrofia
epidérmica. En la dermis hay dilatacién de vasos, infiltraciéon linfocitaria, sobre
todo en derredor de vasos y anexos. En casos agudos se puede observar edema
dérmico. En hipodermis hay infiltrado linfocitario, puede haber histiocitos, altera-
cién fibrinoide del colageno, colagenizacién en diversos grados del tejido
adiposo y cierto grado de vascularitis con participacién del colageno vascular.

Ramos e Silva sefiala la similitud de estas lesiones con las descritas por
Klamperer, Paliock y Baehr en las colagenosis viscerales, especialmente en lupus
eritematoso sistémico. Agregan que no es mucha especulacién considerar que
ciertos casos de lupus eritematoso profundo realizan Claramente el vinculo entre
el lupus eritematoso crénico fijo y el lupus eritematoso agudo sistémico. Tuffonelli
y Cois. (22) sefialan que el asunto de la asociacion de lupus eritematoso sistémico
con lupus profundo no esta resuelto y agregan que Milner describié un paciente
con lupus eritematoso profundo en quien la autopsia comprobé un lupus sistémico
y Ramos e Silva y Portugal (2) informaron un caso de lupus eritematoso pro-
fundo con células lupus eritematosas y Pascher y Cols. (6) refirié un caso ds
lupus eritematoso profundo, poliartralgia y fiebre.

Arnold sefiala que los nodulos hipodérmicos no corresponden a sarcoides
de Darier-Roussy y que cabalmente en muchos de estos nodulos se encuentra
necrosis fibrinoide del coldgeno caracteristica del grupo de enfermedades del
colageno, al cual corresponda el lupus eritematoso y no el sarcoide.

En nuestro caso, observado durante ocho afios, fueron las lesiones nodulares
las primeras en aparecer, involucionando con atrofia hipodérmica. El estudio
histopatoldgico reveld las alteraciones admitidas como caracteristicas del lupus
eritematoso profundo, tipo Kaposi-lrgang. Algunos sintomas tales como astenia,
fiebre, ciertos datos de laboratorio como leucopenia moderada, eritrosedimen-
tacion aumentada y células lupus eritematosas positivas, no permiten interpretar
nuestro caso como evolucionando hacia el tipo sub-agudo, lo cual esta de acuerdo
con el criterio de Ramos e Silva.
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RESUMEN

Se revisa la historia del lupus eritematoso profundo consignandose las inter-
pretaciones que se han hecho de este cuadro consistente en nodulos bien definidos,
firmes, indoloros, que aparecen bajo piel clinicamente inalterada o con distintos
grados de compromiso y aln con lesiones tipicas de lupus eritematoso discoide
a distancia.

El término empleado originalmente para designar un cuadro descrito por
Bechet (lupus eritematoso hipertroficoy profundo), se aplica actualmente a las
lesiones nodulares descritas por Irgang, Arnold, Costay Junqueiray Ramos
e Silva y Portugal.

Aunque inicialmente se pens6 que el compromiso sistémico es infrecuente
en lupus eritematoso profundo, actualmente se acepta que este puede ser obser-
vado en casos agudos, sub-agudos y cronicos.

Los cambios epidérmicos sugestivos o caratceristicos de lupus eritematoso y
el desarrollo previo, concomitante o posterior de lupus eritematoso discoide, prue-
ban que tales lesiones nodulares son parte del mismo proceso.

Arnold y la mayoria de los autores actuales no aceptan relacion de este
cuadro con sarcoide de Darier-Roussy. Algunos europeos como Rowel. parti-
cipan de este criterio. Gay Prieto, dentro de la estructura netamente "sarcoide"
de su caso, plantea el problema de la revisién de este grupo de sarcoides cutdneos
y la posibilidad de que las lesiones nodulares hipodérmicas del lupus eritematoso
puedan, en algunos casos, tener estructura tuberculoide, como ya se habia
sefialado en la literatura.

Se estudia un caso en el que los nodulos hipodérmicos localizaron en cara,
apareciendo lesiones superficiales sobre los mismos. Present6 algunos caracteres
del lupus eritematoso sub-agudo y evolucion6 satisfactoriamente con antimala-
ricos y corticoterapia.

SUMMARY

The author reports a case of lupus erythematosus profundus with hypodermic
nodules localized to the face, with superficial lesions over the nodules. The patient
presented some manifestations of subacute lupus erythematosus. The condition
responded satisfactorily to therapy with antimalaric durgs and corticosteroids.

RESUME

L'auteur reporte un cas de lupus erythémateux profonde avec des nodules
hypodermiques du visage et das lesiones superficielles en dessus des nodule.
La Malade présentait quelque symptomes caractéristiques de lupus erythémateux
suba]ig_u. Le traitment avec antipaludiens et corticosteroides a donneé des resultais
satisfaisots.
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