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Resumen

El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una

enfermedad muy poco frecuente que se presenta en el

recién nacido, dada por el pasaje transplacentario de

autoanticuerpos anti Ro/SSA, anti La/SSB y U1-RNP.

Las principales manifestaciones clínicas son

dermatológicas y cardíacas, pudiendo además

presentar manifestaciones hepáticas, hematológicas

y/o neurológicas. Presentamos un caso clínico de un

lactante de 3 meses al que se le realizó diagnóstico de

LEN en base a la presencia de lesiones cutáneas y

hallazgos histopatológicos e inmunológicos

compatibles, no se acompañó de manifestaciones

sistémicas y presentó una muy buena evolución

posterior. El interés del caso es mostrar una patología

poco frecuente que suele presentarse con lesiones

cutáneas características, destacando que el

pronóstico estará determinado por el compromiso

cardíaco y que permite en muchos casos realizar

diagnóstico materno de una enfermedad autoinmune

asintomática.
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Summary

Neonatal lupus erythematosus (LEN) is a rare disease

that occurs in the newborn given by the transplacental

passage of  maternal Anti-Ro/SSA, Anti-La/SSB and

Anti-U1-RNP autoantibodies. The main clinical

manifestations are dermatologic and cardiac, it may

also have hepatic, hematologic or/and neurological

ones. The study reports a case of a three month infant

who is diagnosed with LEN,   based on the presence

of consistent findings of skin lesions and

histopathology and immunology compatible findings.

In this case, it was not accompanied by systemic

manifestations evolution was a favorable one. The case

is relevant since it presents an unusual condition that is

usually accompanied by characteristic skin lesions,

where prognosis is determined by cardiac

involvement. In many cases, this enables maternal

diagnosis of an asymptomatic autoimmune disease.
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Introducción
El LEN es una en fer me dad rara del re cién na ci do, des-
cri ta por pri me ra vez en 1954 por McCuis ton y
Schoch(1,2). Su in ci den cia es de 1 cada 20000 re cién na-
ci dos vi vos, con pre do mi nio en el sexo fe me ni no y sin
dis tri bu ción ra cial(3,4). Se ca rac te ri za por el pa sa je trans-
pla cen ta rio de au toan ti cuer pos ma ter nos anti Ro/SSA y
con me nor fre cuen cia anti La/SSB y U1-RNP(5-7). Ma-
dres con an ti cuer pos Ro/SSA po si ti vo tie nen un ries go
bajo de te ner un hijo afec ta do (1%-2%), sin em bar go,
en em ba ra zos pos te rio res el ries go au men ta a un 25%(4).

Las prin ci pa les ma ni fes ta cio nes clí ni cas son cu tá-
neas y car día cas(2,8-10). Las ma ni fes ta cio nes cu tá neas ge-
ne ral men te apa re cen en las pri me ras se ma nas de vi da,
aun que pue den ser con gé ni tas en un 20% de los ca-
sos(11). Estas son tran si to rias, la de sa pa ri ción de las mis-
mas coin ci de con la de sa pa ri ción de los an ti cuer pos ma-
ter nos, ha bi tual men te en tre los 6 y 8 me ses de vi-
da(5,12,13). El LEN es la cau sa más co mún de blo queo car-
día co con gé ni to, pe ro so la men te lo de sa rro llan el 2% de
los re cién na ci dos de ma dres con an ti cuer pos po si ti-
vos(14). Otras ma ni fes ta cio nes son he pá ti cas, he ma to ló-
gi cas y/o neu ro ló gi cas(2,8-10).

El tra ta mien to de las ma ni fes ta cio nes cu tá neas es
con ser va dor ya que las le sio nes son au to rre so lu ti-
vas(2,13,15). Se de be rea li zar tra ta mien to es pe cí fi co en ca-
so de pre sen tar blo queo car día co(2,13,16).

Pre sen ta mos el ca so de un lac tan te de 3 me ses en el
que se rea li zó diag nós ti co de LEN, en ba se a la pre sen cia
de le sio nes cu tá neas ca rac te rís ti cas y ha llaz gos his to pa-
to ló gi cos e in mu no ló gi cos com pa ti bles, el cual no pre-
sen tó ma ni fes ta cio nes sis té mi cas y bue na evo lu ción
pos te rior. Se le so li ci tó a los padres el consentimiento
para su publicación.

Caso clínico
Lac tan te de sexo mas cu li no de 3 me ses de edad, pro-
duc to de pri me ra ges ta, sin an te ce den tes pe ri na ta les pa-
to ló gi cos, con buen cre ci mien to y de sa rro llo. Con sul ta
por una der ma to sis de 2 me ses de evo lu ción, se en con-
tra ba asin to má ti co, con un buen es ta do ge ne ral. Al exa-
men fí si co pre sen ta ba con una der ma to sis di se mi na da
en cue ro ca be llu do y ab do men dada por múl ti ples pla-
cas eri te ma to sas, anu la res, ar ci for mes, de bordes
definidos, algunas con una escama fina blanquecina
(figuras 1 y 2).

El res to del exa men fí si co era nor mal.
La ma dre pre sen ta ba an te ce den tes per so na les de pa-

to lo gía ti roi dea diag nos ti ca da en el em ba ra zo y des ta ca-
mos que se en con tra ba asin to má ti ca y no pre sen ta ba
diag nós ti co pre vio de una enfermedad del tejido
conectivo.

El prin ci pal plan teo clí ni co diag nós ti co fue de LEN.
Los plan teos clí ni cos di fe ren cia les fue ron ti ña cor po ris,
ec ze ma se bo rrei co y otros eri te mas anu la res de la in fan-
cia. Se so li ci ta ron exá me nes com ple men ta rios del lac-
tan te, se des ta ca: an ti cuer pos an ti Ro/SSA y La/SSB po-
si ti vos y an ti cuer pos an ti nu clea res (ANA) y an ti cuer pos
an ti U1RNP ne ga ti vos. He mo gra ma y he pa to gra ma nor-
ma les. De la ma dre se des ta ca ANA po si ti vos 1/40 pa-
trón mo tea do y an ti cuer pos an ti Ro/SSA y La/SSB po si-
ti vos. El es tu dio his to pa to ló gi co de las le sio nes cu tá neas
mos tró hi per que ra to sis pa ra que ra tó si ca, atro fia de la
epi der mis, va cuo li za ción de cé lu las ba sa les, in fil tra do
lin fo ci ta rio en der mis. La in mu no fuo res cen cia directa
evidenció depósitos de IgG y complemento en la mem-
bra na basal (figuras 3 y 4). La valoración cardiológica
fue normal.

Con fir ma do el diag nós ti co se le in di có tra ta mien to
tó pi co con hi dro cor ti so na 1% en cre ma so bre las le sio-
nes y fo to pro tec ción. El lac tan te pre sen tó re so lu ción
com ple ta de las le sio nes a los 3 me ses de ini cia do el tra-
ta mien to. No se rea li zó la cons ta ta ción de la de sa pa ri-
ción de los anticuerpos maternos circulantes en la
evolución.

Discusión

Si bien el LEN es un en fer me dad muy poco fre cuen te es
con si de ra da la der ma to sis me dia da por an ti cuer pos ad-
qui ri dos por vía trans pla cen ta ria más co mún en el re-
cién na ci do(17).

Al mo men to del diag nós ti co del LEN el 50% de las
ma dres se en cuen tran asin to má ti cas, co mo es el ca so de
la ma dre de nues tro pa cien te y el 50% res tan te pre sen ta-
rá sín dro me de Sjo gren, Lu pus eri te ma to so sis té mi co u
otra co la ge no pa tía(18).

Apro xi ma da men te el 50% de los lac tan tes con LEN
de sa rro lla rá le sio nes cu tá neas y otro 50% afec ta ción
car día ca. Só lo un 10% pre sen ta rá con co mi tan te men te
ma ni fes ta cio nes cu tá neas y car día cas al mis mo tiem-
po(11,19). Nues tro pa cien te presentó compromiso cutáneo
exclusivo.

Las ma ni fes ta cio nes der ma to ló gi cas en ge ne ral se
pre sen tan en las pri me ras se ma nas de vi da(11). La apa ri-
ción de las le sio nes se vin cu la a la ex po si ción so lar o
pue den ser in du ci das por fo to te ra pia en re cién na ci dos
con ic te ri cia neo na tal(12,17). En nues tro pa cien te las le-
sio nes se pre sen ta ron al mes de vi da y pen sa mos que és-
tas se vin cu lan al ini cio de la ex po si ción so lar. La for ma
de pre sen ta ción es va ria ble pu dien do pre sen tar se con
pla cas eri te ma to sas anu la res o po li cí cli cas con des ca-
ma ción pe ri fé ri ca e hi po pig men ta ción cen tral. La mor-
fo lo gía anu lar se ha re por ta do co mo la ma ni fes ta ción
más fre cuen te, en un 87,5%(18). Ésta afec ta, so bre to do,
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re gio nes fo toex pues tas co mo ca ra y cue ro ca be llu do
sien do si mi lar a la pre sen ta ción ob ser va da en el lu pus
eri te ma to so cu tá neo sub a gu do(13,19,20). Otras ma ni fes ta-
cio nes re por ta das son el eri te ma pe rio cu lar que da la
apa rien cia en “ojos de ma pa che” (18,20,21), le sio nes que si-
mu lan un eri te ma exu da ti vo mul ti for me o un vi tí li go y
tam bién ca sos que re me dan un cu tis mar mo ra ta te lan-
giec tá si ca con gé ni ta(9,12,21,22). Las ma ni fes ta cio nes cu tá-
neas son tran si to rias, lue go de al gu nos me ses se re suel-
ven con hi po pig men ta ción re si dual, atro fia de la epi der-
mis y te lan giec ta sias(5,12,13).

Ade más de las le sio nes por el lu pus cu tá neo, el re-
cién na ci do pue de pre sen tar le sio nes se cun da rias a ma-

ni fes ta cio nes ex tra cu tá neas co mo pe te quias o le sio nes
pur pú ri cas por trom bo ci to pe nia, e ic te ri cia se cun da ria a
afec ta ción he pá ti ca(5,6,13).

Los ha llaz gos his to pa to ló gi cos pue den ser ines pe-
cí fi cos o muy si mi la res a los des cri tos pa ra lu pus cu tá-
neo sub a gu do(22,23). Un es tu dio his to pa to ló gi co ne ga-
ti vo no ex clu ye el diag nós ti co, en cam bio sí es po si ti-
vo pue de ser una he rra mien ta com ple men ta ria de uti-
li dad. La in mu no fluo res cen cia di rec ta pre sen ta de pó-
si tos in mu nes al re de dor de los que ra ti no ci tos ba sa les
y a lo lar go de la mem bra na ba sal, és tos se han des cri-
to en un 50% de los ca sos(17,22,23). En nues tro pa cien te
la his to pa to ló gia y la in mu fluo res cen cia fue ron com-
pa ti bles con el diag nós ti co.
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Figura 1. Lesiones en cuero cabelludo dadas por
múltiples placas eritematosas, anulares, arciformes, de
bordes definidos, algunas con una escama fina
blanquecina.

Figura 2. Lesiones localizadas en abdomen dado por
placas eritematosas y anulares.

Figura 3. Estudio histopatológico con hematoxilina y
eosina de las lesiones cutáneas mostró
hiperqueratosis paraqueratósica, atrofia de la
epidermis, vacuolización de células basales, infiltrado
linfocitario en dermis.

Figura 4. Inmunofluorescencia directa evidenció
depósitos de IgG y complemento en la membrana
basal.



En cuan to a las ma ni fes ta cio nes ex tra cu tá neas si
bien la afec ta ción del co ra zón es con si de ra da la más co-
mún, es po si ble que la afec ta ción cu tá nea sea sub diag-
nos ti ca da en al gu nos ca sos por pre sen tar se con ma ni fes-
ta cio nes tran si to rias y be nig nas(21,22). Los ha llaz gos más
co mu nes son el blo queo au rí cu lo ven tri cu lar (BAV) de
ter cer gra do y el de pri mer gra do, los cua les una vez es-
ta ble ci dos son irre ver si bles(2,21,22).

La en fer me dad he pa to bi liar es tá pre sen te en apro xi-
ma da men te el 10% al 25% de los ni ños(23-28). Se pue de
ma ni fes tar con in su fi cien cia he pá ti ca, la cual pue de ser
ful mi nan te y se ha de no mi na do he mo cro ma to sis neo na-
tal por al ma ce na mien to de hie rro, se pue de ver in traú te-
ro o des pués del par to. Otras ma ni fes ta cio nes he pá ti cas
son co les ta sis con hi per bi li rru bi ne mia y ele va ción tran-
si to ria de las en zi mas he pá ti cas(21,22,24,25). Den tro de las
ma ni fes ta cio nes he ma to ló gi cas, la trom bo ci to pe nia es
la ma ni fes ta ción más fre cuen te men te ha lla da y se pro-
du ce en al re de dor el 1% al 5% de los re cién na ci-
dos(26-29). Se pue de pre sen tar ade más con ane mia, neu-
tro pe nias, pan ci to pe nias, to das tran si to rias(28). Otros ha-
llaz gos han si do re por ta dos co mo neu ro ló gi cos y mus-
cu loes que lé ti cos pe ro en me nor fre cuen cia(13,24,25).

En el ca so des cri to no pre sen ta ba nin gu na de las ma-
ni fes ta cio nes ex tra cu tá neas.

La pa to ge nia no es tá acla ra da com ple ta men te, sien-
do el pa sa je trans pla cen ta rio de los an ti cuer pos ma ter-
nos an ti-Ro/SSA, an ti-La/SSB o an ti-U1RNP a la san-
gre del fe to la ba se de las ma ni fes ta cio nes clí ni cas(2).
Esta hi pó te sis se ba sa en la coin ci den cia de la re so lu ción
de las le sio nes con la de sa pa ri ción de los an ti cuer pos de
la san gre del ni ño(13,19,29).

Los an ti cuer pos an ti-Ro/SSA tie nen efec to per ju di-
cial en el te ji do car día co pu dien do in du cir una mio car di-
tis, tras tor nos del rit mo por afec ta ción de los ca na les de
cal cio o una al te ra ción del me ca nis mo de apop to sis pro-
vo can do in fla ma ción con pos te rior fi bro sis y de fec tos
en la con duc ción. La fi bro sis del te ji do se ría la cau sa de
la irre ver si bi li dad de las al te ra cio nes car día cas(12,13). El
an tí ge no Ro se en cuen tra en la piel, hí ga do, in tes ti no,
pul mo nes, ce re bro y cé lu las he má ti cas. La ex pre sión del
an tí ge no Ro a ni vel cu tá neo au men ta con la ex po si ción a
la RUV y los es tró ge nos(19,29).

Da do que no to dos los ni ños que pre sen tan au toan ti-
cuer pos de sa rro llan LEN, se cree que exis ten otros fac-
to res que in flu yen en la pa to ge nia, tan to in trín se cos co-
mo es la pre dis po si ción ge né ti ca, co mo ex trín se cos por
ejem plo la in fec ción vi ral in traú te ro(13,16). Ade más aún
no se ex pli ca por qué so lo la mi no ría de las ma dres con
an ti cuer pos po si ti vos tie ne hi jos con LEN, y la dis cor-
dan cia en tre ge me los ho mo ci go tos, ya que en la ma yo ría
de los ca sos só lo uno es tá afec ta do(3,12).

El tra ta mien to de la en fer me dad cu tá nea de be ser
con ser va dor ya que las le sio nes son au to rre so lu ti vas en
6 a 12 me ses y ge ne ral men te no de jan se cue las(2,13,15).
De be evi tar se la ex po si ción so lar pa ra evi tar su agra va-
mien to y pre ve nir la apa ri ción de nue vas le sio-
nes(12,24,25,28). Los cor ti coi des tó pi cos pue den ser in di ca-
dos en ca sos de pre sen tar le sio nes ex ten sas o pa ra lo grar
una re mi sión más rá pi da del cua dro(12).

En nues tro pa cien te in di ca mos hi dro cor ti so na 1% en
cre ma por 15 días y con trol evo lu ti vo lo gran do la re mi-
sión com ple ta a los 3 me ses de ini cia do el tratamiento.

El pro nós ti co es tá de ter mi na do por la pre sen cia de
com pro mi so car día co(19,29).

El res to de las ma ni fes ta cio nes sis té mi cas son tran si-
to rias y su re so lu ción coin ci de con el acla ra mien to de los
an ti cuer pos de la san gre del ni ño(2,24,25).

De be mos rea li zar un se gui mien to a cor to pla zo, da-
do que las ma ni fes ta cio nes cu tá neas o car día cas pue den
apa re cer a las se ma nas de vi da o a lar go pla zo(24,25). Con
res pec to al ries go a lar go pla zo de de sa rro llar una co la-
ge no pa tía si bien hay au to res que plan tean un ma yor
ries go en es tos pa cien tes, no hay es tu dios con clu yen tes
al res pec to(2,3,13).

Es im por tan te rea li zar se gui mien to de las ma dres pa-
ra de tec tar tem pra na men te una co la ge no pa tía en los ca-
sos que és ta sea asin to má ti ca(3,24,25). En nues tro ca so se
des ta ca que a par tir del diag nós ti co del hi jo se diag nos ti-
có a la madre de lupus sistémico.

La ta sa de re cu rren cia de LEN en em ba ra zos pos te-
rio res es de un 10% a 25%, sien do el ries go de que ten ga
com pro mi so car día co tres ve ces ma yor(2,3).

Conclusiones
Se pre sen ta un caso de una pa to lo gía sub diag nos ti ca da
que pre sen ta una im por tan te mor bi li dad y mor ta li dad
tan to neo na tal como ma ter na, en el cual el com pro mi so
cu tá neo nos per mi tió lle gar al diag nós ti co de for ma
tem pra na y de esta for ma rea li zar un con trol a cor to y
lar go pla zo para evi tar complicaciones que podrían ser
prevenidas.
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