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RESUMEN

Muchas enfermedades reumatol6gicas se caracterizan por presentar
manifestaciones clinicas heterogéneas, que abarcan desde
Unicamente lesiones cutaneas hasta la afectacion de mudltiples
organos internos. La mayoria de estos pacientes van a presentar
manifestaciones dermatolégicas y estas pueden ser las primeras
sefiales de la enfermedad. Identificar las lesiones cutdneas de estas
patologias sera de utilidad para lograr un diagnostico y un control
Optimo temprano. En esta revision se abarcaran tres grandes
enfermedades reumatoldgicas: lupus eritematoso, esclerosis sistémica
y dermatomiositis.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso, la dermatomiositis y
la esclerosis sistémica pertenecen a un
grupo de enfermedades reumatoldgicas
complejas las cuales pueden plantar un
desafio diagnéstico y terapéutico debido
a la participacion de multiples sistemas
en su patologia (1). A pesar de la gran
heterogeneidad en sus manifestaciones,
el médico debe ser capaz de reconocer
ciertos patrones distintivos que aumentan
la sospecha de estas patologias.

Por medio de las lesiones en la piel es
posible identificar estas patologias
tempranamente, e incluso, pueden
ofrecer una estimacion de la afectacion
sistémica, la actividad y el prondéstico de
la enfermedad (2); esto tiene un gran
impacto en el manejo de estos pacientes
considerando que estas patologias
generan una disminucion en la calidad de
vida y en ciertos casos un aumento en la
mortalidad (3,4).

En esta revision se expone desde un
punto de vista dermatol6gico los signos y
sintomas distintivos de estas tres
enfermedades con el objetivo de proveer
al lector hallazgos claves en estas
patologias para mejorar la precision del
diagnostico de forma temprana y de esta
manera iniciar  oportunamente el
tratamiento.

LUPUS ERITEMATOSO

El lupus eritematoso es una enfermedad
autoinmune inflamatoria del tejido
conectivo, caracterizada por la presencia

de anticuerpos y complejos inmunes
debido a una alteracion en la tolerancia
inmunolégica (5). Se puede dividir en la
forma sistémica o cutanea (6). Hasta el
85% de los pacientes presentan lesiones
cutdneas, las cuales pueden verse en
cualquier estadio de la enfermedad, e
incluso preceder las manifestaciones
sistémicas en un 25% de los pacientes
(7,8,9). Estas se dividen en
manifestaciones especificas de lupus y
manifestaciones no especificas. Dentro
de las especificas se encuentran los
subtipos de lupus eritematoso cutaneo
(LC), los cuales se determinan segun las
lesiones clinicas, su duracién, y segun
hallazgos histologicos y de laboratorio.
Dentro de este grupo se tiene: lupus
cutaneo agudo, subagudo, crénico (5,
8,9). Las lesiones no especificas pueden
estar asociadas a otras enfermedades
autoinmunes e incluyen  cambios
vasculares como livedo racemosa,
telangiectasias periungeales,
tromboflebitis, vasculitis urticaria,
calcinosis cutis, alopecia no cicatrizante,
eritema multiforme y fendémeno de
Raynaud (5,8).

e Lupus cutaneo agudo
Este subtipo usualmente se presenta con
eritema malar o eritema “en alas de
mariposa”, el cual puede ser transitorio,
con una duracion de dias a semanas (6).
Este eritema clasicamente es inducido
por exposicion solar y precede las
manifestaciones sistémicas. Usualmente
€s no cicatrizante sin embargo puede
resultar en despigmentacion, y en
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ocasiones puede generar dolor y prurito
(5, 6,10).

Las lesiones comienzan como pequefas
maculas y papulas eritematosas a nivel
centro facial que  posteriormente
confluyen y se expanden sobre mejillas y
el puente nasal, sin embargo, respetan
los pliegues naso labiales.
Ocasionalmente  presentan escamas
finas y pueden asociar edema facial.
Ademds, puede presentar erosiones y
ulceras en mucosa oral y nasal (5,10).
Cuando el LC agudo es generalizado se
presenta el eritema maculopapular con
una distribucion amplia y simétrica, con
compromiso de palmas y pies, sin
embargo, respeta la union
metacarpofalangica (5). En ocasiones
puede asociar prurito y semejar una
reaccibn medicamentosa, 0 pueden
observarse ulceras y aftas en mucosas,
ademas del adelgazamiento del cabello
(5,10).

Se puede observar eritema en la zona
periungueal, sobrecrecimiento de la
cuticula, y puede afectar el dorso de las
manos, por lo que en ocasiones puede
confundirse con dermatomiositis, Ssin
embargo, en el LC se respetan las
uniones metacarpofalangicas e
interfalangicas (10).

e Lupus cutaneo subagudo
Se observan lesiones maculopapulares
eritematosas que se distribuyen de
manera simétrica en zonas
fotoexpuestas. Las lesiones pueden
evolucionar a placas escamosas,
papuloescamosas 0 presentar una
distribucién anular. Las placas anulares
pueden confluir, formando lesiones con
hipopigmentacién central. A diferencia
del lupus discoide, en este caso no hay
lesiones cicatrizantes (5,11). Este subtipo
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también suele asociar artralgias y artritis,
ademas 10-15% de los pacientes
desarrollan  un  lupus eritematoso
sistémico leve (6).

e Lupus cutaneo crénico

En esta subdivisibn hay multiples
presentaciones, como por ejemplo el
lupus discoide, Ilupus profundus o
paniculitis, lupus mucoso, entre otros;
siendo el primero la presentacibn mas
frecuente de estos (6). El lupus discoide
puede ser localizado, presentandose en
zonas fotoexpuestas como cara, orejas,
o cabeza; o involucrar las zonas superior
e inferior al cuello, siendo esta la forma
diseminada. Se manifiesta como un
parche numular o discoide, eritematoso,
bien definido, seguido de hiperqueratosis
folicular (5). Al remover la escama se
observan tapones de queratina que
asemejan una alfombra, a lo que se
conoce como signo de alfombra” (6). Las
lesiones se van expandiendo con
inflamacién e hiperpigmentacién en la
periferia, dejando un centro
hipopigmentado, atrofico y cicatrizado
con telangiectasias. En el cuero
cabelludo puede progresar a una
alopecia cicatrizante (5).

Existen dos grupos de criterios para
clasificar e identificar el lupus
eritematoso, unos propuestos por el
Colegio Americano de Reumatologia
(ACR) en 1982, el cual fue actualizado
en 1997, con 11 criterios a considerar; y
los criterios del 2012 del “Systemic Lupus
International Collaborating Clinics
(SLICC)” (7, 11, 12).

El SLICC 2012 toma en cuenta 17
criterios, y requiere al menos 4 criterios
para hacer el diagnéstico, de los cuales
uno debe ser clinico y uno de laboratorio.
Dentro de los criterios se incluye: la
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alopecia no cicatrizante, sinovitis,
serositis, y Ulceras orales o nasales (11-
13). Por otro lado, el ACR 1997 toma en
cuenta el eritema malar, el eritema
discoide, fotosensibilidad, ulceras orales
0 nasales y ademdas criterios de
laboratorio (12).

DERMATOMIOSITIS

Pertenece al grupo de miositis idiopaticas
inflamatorias, y se caracteriza por
hallazgos cutaneos especificos lo cuales
frecuentemente se presentan previo a la
manifestacion muscular. En la
dermatomiositis (DM) existe la afectacion
simétrica de musculos proximales,
ademés de los hallazgos de laboratorio
de elevacion de deshidrogenasa lactea,
transaminasas y enzimas musculares
como creatinin quinasa o aldolasa (8).

En algunos casos de DM solamente se
tendra la presentacidon cutdnea y nunca
desarrollan miositis (14). Si después de
dos afios no se ha presentado afectacion
muscular se hace el diagndstico de la
variante conocida como Dermatomiositis
amiopética, la cual constituye
aproximadamente 20% de los casos
(6,8).

Se ha descrito que lesiones cutaneas
existentes se pueden exacerbar con la
exposicion solar, incluso se ha visto que
guemaduras solares pueden preceder el
inicio de DM, por lo que la proteccién
solar va a ser vital en estos pacientes (8).
La dermatomiositis se ha asociado con
un mayor riesgo de cancer, por lo que es
importante vigilar por signos que nos
sugieran malignidad, especialmente de
pulmén, ovario, pancreas y estomago (1).
Las manifestaciones cutaneas en esta
patologia son sumamente importantes,
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contribuyen al diagnéstico temprano y
ademas son Utiles para determinar la
actividad de la enfermedad (6). El
eritema en heliotropo con edema
periorbital es una lesion altamente
distintiva de la DM. Es un eritema
violaceo, se localiza a nivel mediofacial,
sobre todo en parpados superiores, e
involucra los pliegues nasolabiales,
hallazgo que ayuda a diferenciarlo del
eritema malar del LES (3,8).

Otras lesiones cutdneas que se
identifican en estos pacientes son la
erupcion en heliotropo en el cuello
(conocido como signo del chal), en térax,
que se manifiesta como el “signo de la
V”; y en rodillas y codos. También se
pueden observar cambios de
poigquilodermatomiositis y calcinosis cutis
(3,8).

Las papulas eritematosas o violaceas en
la uniébn metacarpofalangea y la unién
interfaldngica proximal son conocidas
como papulas de Gottron, estas pueden
presentar una descamacién y en
ocasiones ulcerarse. (6,8). Incluso se ha
reportado que las papulas de Gottron se
presentan en mayor frecuencia que del
eritema en heliotropo, en hasta el 70%
de los pacientes, por lo que es
considerado por muchos el signo clave
en el diagnéstico de DM (3,6). El signo
de Gottron corresponde a méaculas
eritematosas 0 eritematoescamosas,
simétricas, en la superficie extensora de
las extremidades como codos, rodillas,
ademas de la superficie dorsolateral de
la articulacibn metacarpofalangica (14).
Tanto las papulas de Gottron como el
signo de Gottron son consideradas
signos patognomonicos de DM (4,6,8).
Estos pacientes suelen presentarse con
eritema y descamacion acompafado de
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prurito y ardor, sobretodo en la piel de la
cabeza. Estos dos sintomas son
hallazgos importantes a considerar ya
que ayudan a diferenciar a esta patologia
de LC (3,8).

ESCLEROSIS SISTEMICA

La esclerosis sistémica (ES) es una
enfermedad de  tejido conectivo
autoinmune en la cual se desarrolla dafio
microvascular y produccién excesiva de
fibrosis. A pesar de ser una enfermedad
poco frecuente presenta una alta
mortalidad, y sus manifestaciones
pueden reducir la calidad de vida.
(8,15,16). Debido a esta alta
morbimortalidad, la identificacion de las
lesiones cutaneas genera la posibilidad
de hacer un diagnéstico mas rapido ya
gue estos signos son la manifestacion
mas temprana y mas caracteristica de la
enfermedad. Ademas, ciertos signos
permiten medir la actividad de la
enfermedad y predecir la afectacién de
organos internos (16).

Se puede clasificar como esclerosis
sistémica cutanea limitada o difusa,
segun el grado de compromiso de la piel
(15). Su clasificacion es importante ya
gue la ES cutanea difusa tiene un
pronéstico mas reservado (16).

En la variante limitada va a existir
afectacion de la cara y de la piel distal a
codos y rodillas, esta progresa
lentamente y aumenta el riesgo de
hipertension arterial pulmonar (HTAP).
Por otro lado, en la presentacion difusa
hay compromiso del tronco y de la zona
proximal de las extremidades, la piel
tensa y pruriginosa son hallazgos
tempranos. La ES cutanea evoluciona de
manera rapida y puede desarrollar dafio
a nivel renal y cardiaco y generar

Dr. Kevin Daniel Hines Chaves; Dra. Valeria Castro Corrales

enfermedad intersticial pulmonar (ILD,
por sus siglas en inglés) (6,8).

En un 95% de los pacientes la primera
manifestacion de la enfermedad va a ser
el fendmeno de Raynaud, el cual puede
preceder la patologia como tal en hasta
10 afos (8,17). Este se caracteriza por
un cambio de coloracion trifasico debido
a vasoespasmo, inicialmente ocurre una
vasoconstriccion, seguido de cianosis vy
finalmente hiperemia, generando los
cambios de color blanco-azul-rojo (16). El
50-60% de los pacientes pueden tener
Ulceras digitales, que afectan Ila
funcionalidad y la calidad de vida. Debido
a la reparacion lenta de las ulceras se
pueden asociar complicaciones como
infeccion local, osteomielitis, dolor y
gangrena (8,16).

Estos pacientes presentan facies tipicas
gue se caracterizan por telangiectasias,
microstomia y nariz puntiaguda. La piel
alrededor de los labios esté esclerosada,
lo que dificulta la apertura de la boca y le
da a la cara un aspecto de “mascara” (3).
El engrosamiento de la piel coincide con
el compromiso de 6rganos internos y
confiere un peor prondstico y mayores
disabilidades (2).

El diagnostico de ES se basa en
caracteristicas clinicas, inmunologicas, y
hallazgos a nivel de capilares. El
hallazgo del engrosamiento de la piel de
los dedos de ambas manos que se
extiende de manera proximal a la union
metacarpofalangica otorga un puntaje de
9, lo cual es el puntaje minimo necesario
para hacer el diagnostico. Otras
caracteristicas que se consideran para el
diagnostico son la presencia de lesiones
en la punta de los dedos, telangiectasias,
HTAP o ILD, fenémeno de Raynaud,
anticuerpos relacionados con ES (anti-
centrdmero principalmente en la variante
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limitada, y Anti-topoisomerasa o Scl-70
para la ES cutanea difusa) y capilares
anormales en el lecho ungueal (8).

Como se menciond inicialmente, la meta
es lograr un diagndstico temprano, por lo
que la presencia de “banderas rojas”
como el hallazgo de dedos edematosos y
el fenémeno de Raynaud debe alertar de
la posibilidad de ES, e inducir a realizar
mas estudios para confirmar el
diagnostico (17,18).

CONCLUSION

A través del articulo se describen los
distintos signos y sintomas presentes en
el lupus eritematoso, la dermatomiositis y
la esclerosis sistémica, caracterizando a
cada una de ella por medio de las
lesiones cutaneas que presentan. Cada
una de las enfermedades descritas
puede tener lesiones compartidas con
otras patologias inmunol6gicas, sin
embargo, hay hallazgos caracteristicos
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