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Introduccion

El Lupus Eritematoso (LE) es una enfermedad autoinmune compleja de origen
desconocido caracterizado por la produccién de numerosos anticuerpos (Ac) contra
diversos antigenos (Ag) propios del individuo. La diversidad de los sintomas
clinicos, seroloégicos e inmunologicos son el resultado de la activacion de
mecanismos inmunes, diferentes genes y vias de la inflamacién que compromete
los diferentes 6rganos y sistemas.

El LE puede ser dividido en Cutaneo (LEC) (caracterizado por la presencia de
lesiones cutdneas especificas) y Sistémico (LES) (predominan los sintomas
constitucionales, viscerales y se presentan también lesiones cutaneas). Ambas
entidades presentan un curso crénico con periodos de exacerbacion y de remision.
En términos generales el LE (LEC y LES) no es un trastorno comun. Los grandes
estudios poblacionales sobre la incidencia de LEC, son raros, pero los que se han
realizados en diferentes poblaciones, muestran consistencia; y se ha observado que

su incidencia es muy similar a la del LES.



Factores ambientales, hormonales y genéticos han sido involucrados en la
patogenia. Los genes relacionados corresponden a los genes de la apoptosis,
presentacién de antigeno y activacion linfocitaria.

Desde la reumatologia se sugiere que la relacion de frecuencia de pacientes con LE
cutaneo puro como Unica enfermedad es de 1:7 con respecto a la enfermedad
sistémica. Nosotros estimamos que el LE cutdneo puede ser 2-3 veces mas comun
que el LES.

La prevalencia de LE en América del Norte y Europa es de 40 por 100.0000
habitantes. Existe una incidencia mayor en afroamericanos e hispanicos. Mas del
80% de los casos ocurren en mujeres en edad fértil. Se ha encontrado un 10 a un

12 % de familiares de primer grado afectado por LE u otra enfermedad reumatica.

En Cuba no existen estudios que nos permitan conocer las caracteristicas clinicas,
epidemioldgicas y de evolucion de los pacientes con Lupus Eritematoso Cutaneo. La
composicion étnica de la poblacién, la exposiciéon a la intensa radiacién solar
caracteristica de la isla, la bibliografia consultada, la practica diaria hospitalaria y el
hecho de que en Cuba en los afios 2011 y 2012, las consultas de dermatologia
ocuparon el quinto lugar de las nueve tipificadas en el Anuario del Ministerio de
Salud Publica de Cuba incentivd la realizacion del presente Protocolo Asistencial,
con el cual se pretende caracterizar esta entidad a partir de los resultados clinicos,
epidemioldgicos y de evolucién, con el fin de incrementar los conocimientos sobre la
misma y elevar el grado de conocimiento cientifico a nivel nacional e internacional.

Con los resultados clinicos y epidemiolégicos que seran obtenidos en este trabajo,
se podra caracterizar el LEC mediante el andlisis comparativo con reportes
bibliograficos, lo cual nos permitira conocer si el comportamiento de estas variables

en la muestra de pacientes incluidos en este trabajo, son similares o no con el de



otras muestras analizadas por diferentes autores en distintas partes del mundo y
con ello aumentar los conocimientos sobre la enfermedad, perfeccionar la conducta
terapéutica y su manejo general, mejorar la calidad de vida de estos pacientes, asi
como lograr una mayor eficiencia en su atencion.

Este problema médico requiere de un abordaje especializado y en ocasiones
multidisciplinario. Ademas de Dermatologia se precisan participaciones de Anatomia
Patolégica, Laboratorio Clinico y Oftalmologia; asi como de Inmunologia y
Reumatologia en casos que fuera necesario. Este protocolo se instrumenta para el

diagnéstico adecuado y conducta a seguir en estos pacientes.

Objetivos

» Proporcionar 6ptima atencion a los pacientes con Lupus Eritematoso Cutéaneo.
Establecer las investigaciones necesarias para el diagnéstico de estos pacientes.
Instaurar tratamiento segun la forma clinica determinada.

Mejorar la calidad de vida de estos pacientes.

YV VvV V V¥V

Crear una base de datos para futuras investigaciones.

DESARROLLO

Estructura Asistencial Bésica:

Recursos Humanos. - Se necesitaran para materializar el desarrollo del protocolo:

v Un médico especialista en Dermatologia (responsable del Protocolo

Asistencial).



v" Un residente de Dermatologia.

Recursos materiales. - Los indicados para realizar los estudios complementarios

hemoquimicos, inmunoldgicos e histolégicos.
Participacion de los profesionales y servicios implicados:

e Especialista de Dermatologia - Evaluard personalmente a los pacientes

decidiendo su inclusién o no en el protocolo asistencial.

e Residente de Dermatologia - Auxiliara en la confeccion de historias clinicas y

en todo lo referente al manejo de los casos.
e Servicios implicados.
- Laboratorio Clinico y de Inmunologia: realizaran estudios indicados afines.

- Anatomia Patolégica: realizara disgnéstico de muestras de biopsia

cutanea.

- Oftalmologia: Realizara examen oftalmolégico general descartando
patologias oftalmoldgicas que impidan la aplicacion del tratamiento con

antimalaricos.
- Inmunologia y Reumatologia: para Interconsultas necesarias.
Procesos asistenciales obligados:

Criterios de Universo de Trabajo. - Se evaluaran todos los pacientes con
diagnostico clinico e histoloégico de LE Cutaneo remitidos de: Policlinicos del

area, otros servicios del Hospital y pacientes ingresados por este motivo.

Se incluiran en el Protocolo aquellos pacientes que cumplan con los siguientes

requisitos:



Criterios de Inclusion:
1.-Pacientes con diagnéstico clinico e histopatolégico de LEC.

2.-Pacientes que acepten participar en el Protocolo, previa firma de un

Consentimiento Informado.

3.-Pacientes a los cuales se les pueda realizar el seguimiento durante seis

meses.

Criterios de Exclusion:

1.- Pacientes menores de 18 afos.

2.-Pacientes embarazadas o en periodo de lactancia.

3.-Pacientes con criterios de LES segin Academia Americana de Reumatologia.

4.-Pacientes con trastornos psiquiatricos o de otra indole que no les permitan dar
el consentimiento informado o que no se comprometan con el seguimiento

establecido.

CRITERIOS DIAGNOSTICOS

a) Sospechaclinica

Clasificacion del Lupus Eritematoso Cutaneo. Se clasifican segln sus

caracteristicas clinico — evolutivas en:

a. LEC Agudo (LECA)

-LECA localizado (eritema malar; “alas de mariposa”)

-LECA generalizado (eritema de lupus maculo papuloso, eritema

malar, LE fotosensible maculo papuloso)



b. LEC Subagudo (LECS)

-LECS Anular
-LECS Papuloescamoso o psoriasiforme

c. LEC Croénico (LECCQC)

- LEC Discoide (LECCD) (localizado y generalizado)
-LEC Hipertrofico o verrugoso

-LEC Tdmido

-LEC Sabafién o pernio

-LEC Mucoso

-LE profundo (paniculitis lUpica)

-LE discoide liquenoide (Superposicion de LE/liquen plano, lupus

plano)

Lupus Eritematoso Cutaneo Agudo (LECA): subtipo de LE donde las lesiones

cutaneas representan la segunda manifestacién de inicio de la enfermedad después
de la articular. Frecuentemente estas lesiones estan asociadas al desarrollo de
lupus eritematoso sistémico (LES).

Puede desarrollar lesiones cutaneas:

1- Especificas: Son lesiones especificas y corresponden al rash o eritema malar en
“alas de mariposa”: es la méas frecuente de las manifestaciones, es un eritema que
respeta el surco nasogeniano.

2-. Inespecificas: Las lesiones cutaneas inespecfficas que se observan en los

pacientes con LE son: Alopecia difusa, “peladoide”, localizada y no cicatrizal,



telangiectasias periungulares, hemorragia en astilla, livedo reticular, gangrena,
purpura y vasculitis.

Lupus Eritematoso Cutaneo Subagudo (LECS): subtipo de LE con manifestaciones

clinicas, serolégicas y genéticas distintivas, caracterizado por fotosensibilidad
asociado a la presencia de un marcador serolégico que es el anticuerpo anti-Ro. (Ac
Ro) Las lesiones en piel son de tipo generalizado, no cicatrizal, no induradas,
recurrentes y superficiales y son de tipo anular de aspecto eritematopapuloso,

policiclicas y otras psoriasiformes, eritematoescamosas, asi como formas mixtas

Lupus Eritematoso Cutaneo Crénico (LECC): placas con eritema, escama Yy atrofia
gue asientan con preferencia en sitios expuestos a la luz solar y en cuero cabelludo
dejando alopecia cicatrizal.

-Hipertrofico: lesiones discoides, hiperqueratdsicas, localizadas en cara y superficie
de extension de extremidades.

-Tumido: presenta placas induradas, eritematosas, ocasionalmente anulares,
localizadas en sitios fotoexpuestos: cara, extremidades superiores y tronco,
asociado a fotosensibilidad. Resuelven sin dejar cicatriz y tienden a recidivar en los
mismos sitios. Pueden coexistir con lesiones discoides tipicas o LES.

-Lupus Sabafién: Se presenta como placas violaceas, simil eritema pernio, que
aparece sobre articulaciones interfalangicas.

-Mucoso: La mucosas bucal y genital pueden estar afectadas, asi como también en
la semimucosa labial (signo de Grinspan).

-Profundo o Paniculitis ldpica: nédulos y placas subcutaneas, a veces eritematosas
y dolorosas. Se ulceran en menos del 30% de los casos. Se localiza en zonas
proximales de extremidades, gliteos y region deltoidea, tronco, cara y cuero
cabelludo; también ha sido descripta la region en la parotidea y region mamaria

(mastitis lupica). Pueden resolver espontaneamente dejando areas deprimidas.



b) Biopsia de piel parala confirmaciéon histolégica.

En la histopatologia de las lesiones recientes de LECD se presenta un infiltrado a
predominio neutrofilico de distribucion perivascular superficial y en la unién dermo-
epidérmica (UDE).

En etapas posteriores predominan células linfocitarias a nivel perivascular superficial
y en la UDE, asociada a alteracién vacuolar a dicho nivel, e incremento de mucinas
en la dermis reticular.

Las lesiones totalmente establecidas se caracterizan por presentar hiperqueratosis,
dilatacion infundibular con taponamiento corneo y atrofia epidérmica con
borramiento de las crestas interpapilares.

Alteracién de la UDE con alteraciéon vacuolar y engrosamiento de la zona de la

membrana basal (ZMB) que se evidencia con la técnica de PAS.

La dermis adventicial (papilar y perifolicular) pueden presentar incontinencia de
pigmento y cuerpos coloides y algunas telangiectasias. El infiltrado es linfocitario
perivascular superficial, profundo y perianexial, y en dermis reticular es evidente el
aumento de mucopolosacaridos.

El LECSA a pesar de compartir algunos hechos morfolégicos con el LED, existen
ciertas caracteristicas histolégicas que sugieren el diagnostico de LECSA: la escasa
hiperqueratosis y el predominio de la atrofia epidérmica con borramiento de las
redes de crestas, la ausencia o minimo cambio de la ZMB, los foliculos pilosos
generalmente no afectados o con un discreto taponamiento. La UDE suele hallarse
afectada presentando un mayor cambio vacuolar que el LED. El infiltrado linfocitario
es superficial y a veces liquenoide, con exocitosis y la posibilidad de presentar

satelitosis, incontinencia de pigmento y cuerpos coloides.



En el lupus profundo se observa una paniculitis lobulillar en parches, con infiltrado
linfoplasmocitario y numerosos histiocitos en estadio evolutivo. Posteriores es
llamativa una fibro/esclerosis en parche que engloba adipocitos, dando el aspecto

de “momificado”. Puede identificarse a veces paniculitis lipomembranosa.

¢) Inmunofluorescenciadirecta (I.F.D.)

También conocida como test de la banda lUpica. Se realiza en piel afectada, piel
sana expuesta al sol y piel sana no expuesta al sol. Detecta depdsitos de
inmunocomplejos (Inmunoglobulinas G, M, A) con o sin complemento (C1q, C3, C4)
en la zona de la membrana basal (ZMB) o dermo-epidérmica, con distintos patrones,
el mas frecuente es granular, properdina y factor B. Puede haber C5B y C9 en la
union dermoepidérmica. En ocasiones pueden observarse depoésitos de Igs en las
paredes vasculares (vasculitis). En areas de piel aparentemente normal totalmente
protegidas de la luz solar, la especificidad para diagnostico de LES es elevada si se

detectan tres 0 mas inmunorreactivos en la unién dermoepidérmica.

d) Inmunofluorescencia indirecta. (I.F.l.)

Se realiza con suero del paciente y permite detectar anticuerpos circulantes. Se
emplean distintos sustratos antigénicos de acuerdo al anticuerpo que deseamos

detectar.

e) Complementarios

Se debe realizar examen clinico general y laboratorio del paciente para descartar
afectacién sistémica. Los elementos que sirven para evaluar el seguimiento de esta
enfermedad son la cuantificacion de la proteinuria de 24hs, Addis de 2 horas, test

de la funcién renal (uremia, creatininemia), valoracion hematolégica (hematies,
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leucocitos 'y plaquetas), transaminasas, eritrosedimentacion, y valoracion
inmunolégica (colagenograma) determinados en forma seriada, VDRL (con
resultado falsamente positivo), glucosa 6 fosfato deshidrogenasa para uso de
Cloroquina y Dapsona, Rayos X de Toérax , Ultrasonido abdominal,
Electrocardiograma. Debe realizarse ademas un fondo de ojo para valoracion de

uso de antipaludicos.

f) Anticuerpos (Ac)

Anticuerpos antinucleares (ANA o fan), Ac anti AND, Ac anti-ribonucleoproteinas (Ac
anti Ro (SS-A), Ac anti La (SS-B), Ac anti UL RNP, Ac antiSm), Ac anti-histonas, Ac

antifosfolipidos), Ac contra otros componentes celulares.

PRUEBAS DIAGNOSTICAS BASICAS O CONFIRMATORIAS

1. Biopsiade piel

RECOMENDACIONES TERAPEUTICAS

Tratamiento médico no medicamentoso
La afectacion cutanea del LE puede generar un gran impacto en la calidad de vida
de los pacientes. Los objetivos del tratamiento estan dirigidos a mejorar la

apariencia cosmética del paciente, prevenir cicatrices, atrofia o discromias.

a) Medidas Generales

- Actividad fisica
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- Proteccion solar y exposicién al frio.

- Dieta.

- Eliminar habito de fumar.

- Medicamentos y suplementos

- Maquillaje correctivo

- Manejo del stress.

En los periodos de actividad de la enfermedad es aconsejable el reposo, con
restriccion de la actividad fisica.

Reiniciar el ejercicio en forma moderada, con caminatas, natacién u otra actividad
en forma progresiva. El ejercicio regular previene la debilidad y la fatiga muscular.
Los pacientes seran instruidos en cuanto a la conducta ante la exposicién solar.

La exposicion a la radiacion ultravioleta puede exacerbar tanto las manifestaciones
cutaneas como sistémicas del LE.

Restringir la exposicion a la luz ultravioleta tanto natural como artificial. Utilizar un
protector solar diariamente sin excepcion de amplio espectro con indice alto (+ de
30) de fotoproteccién tanto para UVA (320-400) como UVB (280-320), no estar al sol
entre las 11 y las 16 horas, como asi también la utilizacion de ropa adecuada,
sombreros, gorras y anteojos.

Algunos pacientes son muy sensibles al frio especialmente los que presentan
fenbmeno de Raynaud, por lo que es aconsejable usar guantes, gorros bufandas
para proteger manos, orejas e incluso la nariz.

Con respecto a la dieta debe ser balanceada, rica en proteinas, vitaminas E, A, C,
selenio, aceite de pescado, calcio y vitamina D.

El cigarrillo se ha asociado en el desencadenamiento de la enfermedad, como asi
también en la exacerbacion. También se sabe que la nicotina interfiere en el

metabolismo hepatico de los antimalérico, reduciendo su efectividad.
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Se hard hincapié en no realizar automedicacion y otros suplementos por la
posibilidad de desencadenar 6 exacerbar las lesiones llpicas. Evitar farmacos
potencialmente fotosensibilizadores: Hidroclorotiazida, griseofulvina, tetraciclina,

piroxicam.

Aconsejar medidas de camuflaje como el maquillaje correctivo terapéutico en
aquellos pacientes con lesiones desfigurantes o el uso de peluca en alopecias
cicatrizales difusas.

Traumas o cirugias pueden en algunos tipos de lupus, resultar en activacion del
proceso, por lo que medidas de este tipo para mejorar el aspecto estético deberan
realizarse con precaucion aconsejando el uso de esteroides en el periodo
perioperatorio. Estan contraindicados los trasplantes de materiales de relleno
dermocosméticos.

El trabajo interdisciplinario a través de un abordaje psicoterapeutico podra facilitar al
paciente la integracion de su cuerpo con sus vivencias y afectos permitiendo al

médico estrategias terapeuticas con mayores probabilidades de éxito.

Tratamiento médico medicamentoso

Las formas cutdneas como LED, LECSA, paniculitis son tratadas en forma

similar.
Se estableceran diferentes niveles de acuerdo a:

- extension del compromiso de piel
- refractariedad y persistencia de las lesiones

- afectacién de piel como parte del Lupus Eritematoso Sistémico.

Niveles de tratamiento

1- LEC crénico localizado o moderado
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2- Generalizado o persistente

3- LEC crénico en LES

1- LEC localizado o moderado
v Protectores solares: espectro amplio, SPF mas de 30 para UVB y UVA con
filtros activos, octocrylene como protector UVB (SPF 60), como UVA protector

y 6xido de Zinc, diéxido de titanio
v Corticoides tépicos

Son efectivos en el LEDC

Modo de empleo: se utilizan corticoides de mediana y alta potencia como la
aceténido de triamcinolona 0,1%, dipropionato de betametasona 0,05%, aceponato
de mometasona, o propionato de clobetasol 0,05%, se indican en diferentes
vehiculos, al inicio los de alta potencia, mediana y baja, o dosificacion por pulsos,
indicacién segun sitios afectados y areas de extension. Recomendacioén no mas de
60 gr por dia, por compromiso del eje hipotalamo-hipofisiario.

Uso de corticoides alta potencia en ciclos (dos semanas aplicacion, dos semanas

descanso) para evitar el riesgo de atrofia inducida.
La cura oclusiva en determinadas lesiones aumenta la penetracion y efectividad.

v Corticoide intralesional: aceténido de triamcinolona 2.5mg-5mg/ml en lesiones

de cara y 5-10mg/ ml en otros sitios cada 4 a 6 semanas.

Util en alopecia cicatrizal y lesiones refractarias.

v Inhibidores de la calcineurina. No disponible en el pais.

Tacrolimus, Dosis: 0.1%, 0.03% ungiento, Pimecrolimus 1% crema. Util como

mantenimiento.
13



v" Ahorrador de corticoide.

Retinoides topicos: tretinoina 0.05- 0.01 % en crema asociado a corticoide topico, en

tipos de LEC hipertréfico, tazaroteno.

v" Antimalaricos

Primera linea como tratamiento del LEC generalizado y LECSA.

-Hidroxicloroquina

Dosis: 6.5mg/kg/dia Categoria C embarazo Cloroquina

Comprimidos: 100mg, Tabletas: 200mg (sulfato de Cloroquina) equivalente a 150mg
de Cloroquina base.

Dosis: 3.5mg/kg/dia

-Quinacrina

Dosis: 100 mg/dia, no disponible en el pais.

Los antimalaricos necesitan 6 semanas para iniciar su efecto terapéutico.
Toxicidad: depdsitos en cérnea, pérdida de la acomodacion retinopatias, citopenias,
hemolisis en deficiencia de Glucosa 6- fosfato deshidrogenasa.
Elevacion transitoria de transaminasas, discromias, exacerbacion o inducciéon de
psoriasis.
Se aconseja interconsulta oftalmolégica: fondo de ojo, campo visual, con objeto rojo
y agudeza visual.
2- LC Cronico: generalizado y persistente

- Antimalaricos

- Metotrexato

- Isotretinoina/acitretin

- Mofetil micofenolato
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- Azatioprina
- Dapsona/sulfapiridina

- Talidomida
- lgGEVh

- Bioldgicos

e Talidomida
2° - 3° linea de tratamiento de LEC cronico y LECSA.
Dosis: 50-400mg x dia, mantenimiento. 25-100mg. Incidencia de neuropatia 13%.
Indicacion: tratamiento de induccion, pulsos cortos bajas dosis 50-100mg por la
noche. Asociado a hidroxicloroquina (evita recaida). Monoterapia, en pulsos en
brotes estacionales o por exposicion al sol.
Répida mejoria a las dos semanas, maximo beneficio a los tres meses.
Teratogenicidad, prescribir asociado a 2 métodos anticonceptivos

Test embarazo sérico, dos al inicio y mensual.

e Retinoides orales isotretinoina y acitretin
Indicacién: LEC Cronico hipertréfico, no demuestran ser mas efectivos que los
antimalaricos en estudios controlados

Monoterapia o asociado a antimaléricos.

Isotretinoina 1mg/kg/dia
Etretinato 0.5-1mg/kg/dia
Teratogenecidad, control basal lipidograma, triglicéridos y colesterol.
e Metotrexato: Asociado al tratamiento antimalarico, util como ahorrador de

corticoesteroides

Dosis: 5-15 mg/semana mejora lesiones de piel

Pre Laboratorio, creatinina, Rx toérax, PPD.
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¢ Mofetil micofenolato: Efectivo en series de pocos pacientes LEC refractario

Dosis: 1000-3000 mg/d.
Efectos colaterales: Toxicicidad gastrointestinal, mialgias, infeccion, linfopenia

Seguro como Azatioprina, a veces no funciona en Azatioprina resistentes

e Dapsona
Dosis: 25-200mg/dia util en vasculitis asociadas a LE, urticaria vasculitis, LECSA,
Lupus ampollar y en ulceras orales.
Resultados excelentes en el 25% de los pacientes. Se requiere test de glucosa 6
fosfato deshidrogenasa
Evaluacion de complicaciones neurolégicas, laboratorio control funcién renal y
hepatica.

Otras terapias: Sales de Oro, Clofazimina, Vitamina E, Fenitoina, Sulfazalazina,

Danazol, Dehidroepiandrosterona, Fototetrapia (UVA, Fotoféresis)

Se esta evaluando Anticuerpo monoclonal contra el ligando CD40, y contra el
ligando IL-10. Anecdéticamente se han utilizado la citosina arabindsida y la
ciclosporina.

Las lesiones se asocian con alopecia cicatrizal permanente, atrofia dérmica vy
alteracion de la pigmentacion. Se han empleado el trasplante capilar y la
dermoabrasion, aunque tiene riesgos porque la incision quirdrgica o ablacién con
lAser exacerban actividad del LE cutdneo. Hay anécdotas con laser de colorante
pulsado de argon, exfoliacién por laser (resurfacing) de cicatrices atroficas y con

laser de Nd: Yag o CO2.
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Complicaciones potenciales

Las lesiones de LECA que ocurren en el contexto de un LES activo responderan a la
terapia inmunosupresiva que se requiere para el manejo de la enfermedad sistémica
y a menudo se comparte con los médicos clinicos, reumatélogos y de otras
especialidades.

Una alta proporcién de pacientes con LE que llega a la consulta dermatoldgica,
presenta formas limitadas a piel y si bien la expectativa de pronéstico en estos
casos es benigna se deberd informar al paciente la necesidad de descartar
afectacion sistémica y la ocurrencia de refractariedad en ciertos subtipos de lesiones
cutaneas para decidir el nivel de complejidad terapéutica.

A continuacion, se exponen los Criterios de la American College of Rheumatology

para la Clasificacion del Lupus Eritematoso Sistémico.

NUEVOS CRITERIOS DE CLASIFICACION DE LES DE LA SLICC (2012)
Sensibilidad 94%, especificidad 92%

Regla: 4 criterios de los 17 propuestos que incluya al menos un criterio clinico y 1
criterio inmunolégico 6 Nefritis confirmada por biopsia compatible con LES y

presencia de ANAS + o antiDNA

Criterios clinicos

1. Lupus cutaneo agudo

Eritema malar ldpico (no cuenta si es lupus malar discoide)
Lupus ampolloso

Necrolisis epidérmica toxica como variante de LES

Eritema ldpico maculopapular

Eritema lUpico fotosensible (en ausencia de dermatomiositis) 6

17



Lupus cutaneo subagudo (lesiones policiclicas anulares y/o psoriasiformes no
induradas que resuelven sin cicatriz, aunque ocasionalmente dejan

despigmentacion postinflamatoria o telangiectasias).

2. Lupus cutaneo cronico
Lupus discoide clasico
-Localizado (por encima del cuello)
-Generalizado (por encima y debajo del cuello)
Lupus hipertréfico (verrucoso)
Paniculitis lipica (lupus profundo)
Lupus mucoso
Lupus eritematoso tumidos
Lupus sabafién (lupus chillblain)
Sobre posicién lupus discoide/liquen plano
3. Ulceras orales:
Paladar
Bucales
Lengua
Nasales
(en ausencia de otras causas tales como vasculitis, Behcet, infecciosas como
herpes, enfermedad inflamatoria intestinal, artritis reactiva o comidas acidas)
4. Alopecia no cicatrizante
(adelgazamiento difuso o fragilidad capilar con cabello visiblemente roto)
(en ausencia de otras causas como alopecia areata, farmacos, deficiencia de hierro

o0 alopecia androgenética).
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5. Sinovitis en 2 0 mas articulaciones

Caracterizada por derrame o edema 6 dolor en 2 6 mas articulaciones y rigidez

matutina de >30 minutos

6. Serositis

Pleuresia tipica > 1 dia

0 derrame pleural

0 frote pleural

Dolor pericéardico tipico (dolor al recostarse que mejora al inclinarse hacia adelante)
> 1 dia

6 derrame pericardico

0 frote pericardico

0 pericarditis por EKG

En ausencia de otras causas como infeccién, uremia y Sindrome de Dressler

7. Renal

Proteina/creatinina en orina o orina de 24 horas representando > 500 mg de

proteina/24 horas 6 Cilindros heméticos

8. Neuroldgico

Conwvulsiones

Sicosis

Neuritis multiplex (en ausencia de otras causas conocidas como vasculitis primaria)
Mielitis

Neuropatia craneal o periférica (en ausencia de otras causas como vasculitis

primaria, infeccion y diabetes mellitus)
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Estado confusional agudo (en ausencia de otras causa como uremia, farmacos y
toxico-metabdlicas).

9. Anemia hemolitica

10. Leucopeniao linfopecia

Leucopenia <4000/mm3 al menos una vez en ausencia de otras causas como un
Felty, farmacos e hipertensiéon portal.

Linfopenia <1000 en alguna ocasion en ausencia de otras causas como esteroides,

farmacos e infeccion.

11. Trombocitopenia

<100 mil/mm3 al menos una vez. En ausencia de otras causas conocidas como

medicamentos, hipertension portal y purpura trombética trombocitopénica.

CRITERIOS INMUNOLOGICOS

1. ANA por encima del rango de referencia del laboratorio.
2. ANTIDNAds

Por encima del rango de referencia.

Por ELISA dos veces el rango de referencia.

3. ANTI_SM

4. ANTICUERPOS ANTIFOSFOLIPIDOS (cualquiera de)
Anticoagulante lUpico.

VDRL falso positivo.

Anticardiolipinas (IgM, IgG o IgA) titulo medio o alto.

AntiB2 glicoproteina (IgA, IgM o IgG).
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5. COMPLEMENTO BAJO
C3/C4 o CH50.
6. COOMBS DIRECTO POSITIVO

En ausencia de anemia hemolitica.

Seguimiento

La evaluacion es quincenal en el primer mes del diagnéstico y tratamiento, y se
realizard el examen fisico cutdneo-mucoso y los complementarios sefialados. Si el
paciente no refiere manifestaciones clinicas sistémicas (artralgias, fiebre persistente,
astenia, dolor toracico o abdominal, sintomas neurolégicos centrales o periféricos,
etc.) y la analitica es normal o negativa, es muy poco probable que evolucione a
LES. En caso de sospecha de afectacion sistéemica deben realizarse las pruebas
complementarias pertinentes, dirigidas al estudio de los 6rganos que se consideren
potencialmente afectados. Después la evaluaciéon se realizara trimestral, con
chequeo o analitica antes de cada consulta, sobre todo los pacientes que reciben
tratamiento con esteroides, antimalaricos e inmunosupresores. EIl control
oftalmologico debe hacerse cada seis meses cuando toman hidroxicloroquina o
cada cuatro si toman Cloroquina, tras un examen basal en el primer mes de

tratamiento.

INDICADORES
Indicadores de Estructura Estandar
RECUISOS % de personal calificado relacionado con el PA
h con entrenamiento especifico disponible para su 100 %
umanos R
aplicacion
% de disponibilidad de equipos especfficos
: 100%
Recursos relacionados con el PA
materiales % de disponibilidad de material gastable
: 100%
relacionados con el PA
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5 . —— .
RECUISOS Yo ?e 3 déspgnlbllldad de planillas para la 100%
Organizativos recorecclon ce | atos
% de disponibilidad de base de datos 100%

Indicadores de Procesos Estandar
% de consultas a ser efectuadas 100%
% de pacientes para ser incluidos en el protocolo >95%
% de pacientes que cumplen con el esquema de seguimiento >95%
Indicadores de resultados Estandar
% de pacientes con interconsultas realizadas con otros 100%
especialistas en tiempo 6ptimo 0
% de pacientes satisfechos con la atencién médica recibida 100%
% de pacientes complicados <2%
% de pacientes que evolucionaron a LES <5%
% de pacientes mejorados con la terapéutica indicada =95%
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	Niveles de tratamiento
	Dosis: 6.5mg/kg/día Categoría C embarazo Cloroquina
	-Quinacrina

	 Talidomida
	 Retinoides orales isotretinoína y acitretin

	 Dapsona

