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CASO CLINICO

Lupus eritematoso neonatal:

reporte de un caso

Neonatal lupus erythematosus: case report

Natalia Dorado?, Gastén Mastandrea, Julio Maglianc?, Tamy Matelzonas®, Mariela Alvarez*

Resumen

Summary

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 clinicas son
dermatolégicas y cardiacas, pudiendo ademas
presentar manifestaciones hepaticas, hematolégicas
ylo neurolégicas. Presentamos un caso clinico de un
lactante de 3 meses al que se le realizé diagndstico de
LEN en base a la presencia de lesiones cutaneas y
hallazgos histopatolégicos e inmunolégicos
compatibles, no se acomparié de manifestaciones
sistémicas y presentd una muy buena evolucién
posterior. El interés del caso es mostrar una patologia
poco frecuente que suele presentarse con lesiones
cutaneas caracteristicas, destacando que el
prondstico estara determinado por el compromiso
cardiaco y que permite en muchos casos realizar
diagndstico materno de una enfermedad autoinmune
asintomatica.

LUPUS ERITEMATOSO CUTANEO
RECIEN NACIDO

Palabras clave:

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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Introduccion

El LEN es unaenfermedad rara del recién nacido, des-
crita por primera vez en 1954 por McCuiston y
Schoch™?. Suincidenciaes de 1 cada 20000 recién na-
cidos vivos, con predominio en el sexo femenino y sin
distribucion racial ®®. Se caracterizapor el pasgjetrans-
placentario de autoanti cuerpos maternos anti Ro/SSA y
con menor frecuencia anti La/SSB y U1-RNP®"). Ma-
dres con anticuerpos Ro/SSA positivo tienen un riesgo
bajo de tener un hijo afectado (1%-2%), sin embargo,
en embarazos posterioresel riesgo aumentaaun 25%.

Las principales manifestaciones clinicas son cutéa
neasy cardiacas®®'?. L as manifestacionescutaneasge-
neralmente aparecen en las primeras semanas de vida,
aunque pueden ser congénitas en un 20% de los ca-
sos™. Estas son transitorias, ladesaparicion de las mis-
mas coincide con ladesaparicion delos anticuerpos ma-
ternos, habitualmente entre los 6 y 8 meses de vi-
da®?13_E| LEN eslacausaméas comun de bloqueo car-
diaco congénito, pero solamentelo desarrollan €l 2% de
los recién nacidos de madres con anticuerpos positi-
vos'™. Otras manifestaciones son hepéticas, hematol 6-
gicas y/o neurol 6gicas®®?.

El tratamiento de las manifestaciones cutaneas es
conservador ya que las lesiones son autorresoluti-
vas?®319) sedeberedlizar tratamiento especifico en ca-
so de presentar bloqueo cardiaco®**9).

Presentamos el caso de un lactante de 3 meses en €l
queserealizé diagndstico deLEN, enbasealapresencia
delesiones cutaneas caracteristicasy hallazgos histopa-
tol 6gicos e inmunol dgicos compatibles, el cual no pre-
senté manifestaciones sistémicas y buena evolucion
posterior. Se le solicité a los padres € consentimiento
para su publicacion.

Caso clinico

Lactante de sexo masculino de 3 meses de edad, pro-
ducto de primera gesta, sin antecedentes perinatal es pa-
tolégicos, con buen crecimiento y desarrollo. Consulta
por unadermatosis de 2 meses de evolucion, se encon-
traba asintomético, con un buen estado general. Al exa-
men fisico presentaba con una dermatosis diseminada
en cuero cabelludo y abdomen dada por mdltiples pla
cas eritematosas, anulares, arciformes, de bordes
definidos, algunas con una escama fina blanquecina
(figuras 1y 2).

El resto del examen fisico eranormal.

Lamadre presentaba antecedentes personal es de pa-
tologiatiroideadiagnosticadaen el embarazo y destaca
MOos que se encontraba asintomatica y no presentaba
diagnéstico previo de una enfermedad del tejido
conectivo.

El principal planteo clinico diagnéstico fue de LEN.
Los planteos clinicos diferencial es fueron tifiacorporis,
eczemaseborreicoy otros eritemas anularesdelainfan-
cia. Se solicitaron exdmenes complementarios del lac-
tante, se destaca: anticuerposanti Ro/SSA y La/SSB po-
sitivosy anticuerposantinucleares (ANA) y anticuerpos
anti ULIRNP negativos. Hemogramay hepatogramanor-
males. De la madre se destaca ANA positivos 1/40 pa-
tron moteado y anticuerposanti Ro/SSA y La/SSB posi-
tivos. El estudio histopatol 6gico delaslesionescutaneas
mostré hiperqueratosis paraqueratdsica, atrofia de la
epidermis, vacuolizacién de células basales, infiltrado
linfocitario en dermis. La inmunofuorescencia directa
evidenci6 depdsitos de IgG y complemento en lamem-
brana basal (figuras 3y 4). Lavaloracién cardiol6gica
fue normal.

Confirmado e diagndstico se le indicd tratamiento
tépico con hidrocortisona 1% en crema sobre las lesio-
nes y fotoproteccion. El lactante presentd resolucion
completadelaslesionesalos3 mesesdeiniciado e tra-
tamiento. No se realiz0 la constatacion de la desapari-
cion de los anticuerpos maternos circulantes en la
evolucion.

Discusion

Si bien el LEN esun enfermedad muy poco frecuente es
considerada la dermatosis mediada por anticuerpos ad-
quiridos por via transplacentaria mas comun en €l re-
cién nacido*”.

Al momento del diagnéstico del LEN el 50% de las
madres se encuentran asintométicas, como es el caso de
lamadre de nuestro pacientey el 50% restante presenta-
ra sindrome de Sjogren, L upus eritematoso sistémico u
otra colagenopatia™®.

Aproximadamente el 50% de los lactantes con LEN
desarrollara lesiones cutdneas y otro 50% afectacion
cardiaca. S6lo un 10% presentara concomitantemente
manifestaciones cuténeas y cardiacas a mismo tiem
pot19. Nuestro paciente presenté compromiso cutaneo
exclusivo.

Las manifestaciones dermatoldgicas en general se
presentan en las primeras semanas de vida™. La apari-
cion de las lesiones se vincula a la exposicion solar o
pueden ser inducidas por fototerapia en recién nacidos
con ictericia neonatal ™. En nuestro paciente las le-
siones se presentaron a mesdeviday pensamos que és-
tassevinculan al inicio delaexposicion solar. Laforma
de presentacion es variable pudiendo presentarse con
placas eritematosas anulares o policiclicas con desca-
macion periférica e hipopigmentacion central. La mor-
fologia anular se ha reportado como la manifestacion
més frecuente, en un 87,5%"®). Esta afecta, sobre todo,
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Figura 1. Lesiones en cuero cabelludo dadas por
multiples placas eritematosas, anulares, arciformes, de
bordes definidos, algunas con una escama fina
blanquecina.

Figura 3. Estudio histopatolégico con hematoxilina y
eosina de las lesiones cutaneas mostro
hiperqueratosis paraqueratésica, atrofia de la
epidermis, vacuolizacién de células basales, infiltrado
linfocitario en dermis.

regiones fotoexpuestas como cara y cuero cabelludo
siendo similar a la presentacion observada en el lupus
eritematoso cutaneo subagudo™1*?. Otras manifesta-
ciones reportadas son el eritema periocular que da la
apariencia en “ojos de mapache” “#%2 |esionesquesi-
mulan un eritema exudativo multiforme o un vitiligo y
también casos que remedan un cutis marmorata telan-
giectéasicacongénita®???) | as manifestaciones cuta
neas son transitorias, luego de algunos meses se resuel -
ven con hipopigmentacién residual, atrofiade laepider-
misy telangiectasias®***?.

Ademés de las lesiones por €l lupus cuténeo, €l re-
cién nacido puede presentar lesiones secundarias a ma-
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Figura 2. Lesiones localizadas en abdomen dado por
placas eritematosas y anulares.

Figura 4. Inmunofluorescencia directa evidencio
depositos de IgG y complemento en la membrana
basal.

nifestaciones extracutaneas como petequias o lesiones
purpdricas por trombocitopenia, eictericiasecundariaa
afectacion hepética®™.

L os hallazgos histopatol 6gi cos pueden ser inespe-
cificoso muy similaresalosdescritos paralupus cuta-
neo subagudo®®>?. Un estudio histopatol gico nega-
tivo no excluye el diagndstico, en cambio si es positi-
VO puede ser una herramienta complementaria de uti-
lidad. Lainmunofluorescencia directa presenta dep6-
sitos inmunes alrededor de los queratinocitos basales
y alolargo delamembranabasal, éstos se han descri-
to en un 50% de |os casos*"?>?® En nuestro paciente
lahistopatoldgiay lainmufluorescenciafueron com-
patibles con el diagndstico.
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En cuanto a las manifestaciones extracutaneas si
bien laafectacion del corazén es consideradalamés co-
mun, es posible que la afectaci 6n cutanea sea subdiag-
nosti cadaen algunos casos por presentarse con manifes-
tacionestransitoriasy benignas®®??. L os hallazgos mas
comunes son €l bloqueo auriculoventricular (BAV) de
tercer gradoy € de primer grado, los cualesunavez es-
tablecidos son irreversibles®?%2),

Laenfermedad hepatobiliar esta presente en aproxi-
madamente el 10% al 25% de |os nifios'**?®. Se puede
manifestar con insuficiencia hepética, lacual puede ser
fulminantey se hadenominado hemocromatosis neona
tal por amacenamiento de hierro, se puede ver intradte-
ro o después del parto. Otras manifestaciones hepéticas
son colestasis con hiperbilirrubinemiay elevacion tran-
sitoria de |as enzimas hepéticas®?2?*%)_Dentro de las
manifestaciones hematoldgicas, la trombocitopenia es
la manifestacion mas frecuentemente hallada 'y se pro-
duce en drededor e 1% a 5% de los recién naci-
dos®®?. Se puede presentar ademés con anemia, neu-
tropenias, pancitopenias, todastransitorias®®®. Otrosha-
[lazgos han sido reportados como neurol 6gicos y mus-
cul oesquel éticos pero en menor frecuencia®24%,

En el caso descrito no presentabaningunadelas ma-
nifestaciones extracutaness.

L a patogenia no esta aclarada completamente, sien-
do el pasgje transplacentario de |os anticuerpos mater-
nos anti-Ro/SSA, anti-La/SSB o anti-U1RNP ala san-
gre del feto la base de las manifestaciones clinicas®.
Estahipétesissebasaenlacoincidenciadelaresolucion
delaslesiones con ladesaparicion delosanticuerposde
lasangre del nifio*319%9),

L os anticuerpos anti-Ro/SSA tienen efecto perjudi-
cial end tejido cardiaco pudiendo inducir unamiocardi-
tis, trastornos del ritmo por afectacion de los canales de
calcio o unaalteracion del mecanismo de apoptosis pro-
vocando inflamacion con posterior fibrosis y defectos
enlaconduccion. Lafibrosisdel tejido serialacausade
lairreversibilidad de |as alteraciones cardiacas™**?. El
antigeno Ro se encuentra en la piel, higado, intestino,
pulmones, cerebroy célulashematicas. Laexpresiondel
antigeno Ro anivel cutaneo aumentaconlaexposiciona
laRUV y los estrégenos®?.

Dado que no todos | os nifios que presentan autoanti-
cuerpos desarrollan LEN, se cree que existen otros fac-
tores queinfluyen en la patogenia, tanto intrinsecos co-
mo es la predisposicion genética, como extrinsecos por
gjemplo lainfeccion viral intraitero®'®. Ademés alin
no se explicapor qué solo laminoria de las madres con
anticuerpos positivos tiene hijos con LEN, y la discor-
danciaentregemel oshomocigotos, yaqueen lamayoria
de los casos s6l0 uno esta afectado®'?.

El tratamiento de la enfermedad cutdnea debe ser
conservador ya que | as |esiones son autorresolutivas en
6 a 12 meses y generalmente no dejan secuelas®*®).
Debe evitarse la exposicion solar paraevitar su agrava-
miento y prevenir la aparicion de nuevas lesio
nes2242528) | os corticoides topicos pueden ser indica-
dosen casosde presentar |esiones extensas o paralograr
una remision més répida del cuadro™?.

En nuestro pacienteindicamos hidrocortisonal1% en
cremapor 15 diasy control evolutivo logrando laremi-
sion completaalos 3 meses de iniciado el tratamiento.

El pronostico esta determinado por la presencia de
compromiso cardiaco®®?.

El resto delas manifestaciones sistémicasson transi-
toriasy suresolucién coincidecon el aclaramientodelos
anticuerpos de la sangre del nifio®**®).

Debemos realizar un seguimiento a corto plazo, da-
do que las manifestaciones cutaneas o cardiacas pueden
aparecer alas semanasdevidao alargo plazo®®. Con
respecto al riesgo alargo plazo de desarrollar unacola-
genopatia si bien hay autores que plantean un mayor
riesgo en estos pacientes, no hay estudios concluyentes
al respecto®3%3),

Esimportanterealizar seguimiento delasmadrespa-
ra detectar tempranamente una colagenopatiaen los ca-
s0s que ésta sea asintomética®**?. En nuestro caso se
destacaqueapartir del diagndstico del hijo sediagnosti-
c0 alamadre de lupus sistémico.

Latasa de recurrenciade LEN en embarazos poste-
rioresesdeun 10% a25%, siendo €l riesgo de quetenga
compromiso cardiaco tres veces mayor®?.

Conclusiones

Se presenta un caso de una patol ogia subdiagnosticada
que presenta una importante morbilidad y mortalidad
tanto neonatal como materna, en el cual el compromiso
cutaneo nos permitio llegar a diagnéstico de forma
temprana y de esta forma realizar un control a corto y
largo plazo para evitar complicaciones que podrian ser
prevenidas.
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