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Resumen

Introduccion: El lupus eritematoso infantil incluye
las distintas variedades de lupus eritematoso del
adulto y ademds una forma exclusiva de la edad
pediatrica: el lupus neonatal. Aunque el lupus
eritematoso sistémico, subagudo y discoide pediatricos
comparten las caracteristicas esenciales de las formas
correspondientes en los adultos, presentan algunas
peculiaridades.

Casos: Describimos cinco casos clinicos de lupus
infantil, de distintos tipos, dos casos del subtipo
discoide, dos subagudos y un ampollar.

Discusion: Entre las diferencias mas importantes
cabe destacar que en el lupus sistémico infantil es mas
frecuente encontrar nefropatia, fiebre y linfadenopatias
al inicio de la enfermedad que en adultos. Durante el
desarrollo de la enfermedad es mas comun el exantema
malar. El lupus subagudo es excepcional en la infancia.
Palabras clave: Lupus infantil

Abstract

Introduction: Systemic lupus erythematosus in
children includes adult different varieties plus and
exclusive pediatric presentation, neonatal lupus.

Case: We describe five cases of SLE in children,
two cases of discoid subtype, two subacute and one
blistering.

Discusion: Although pediatric systemic lupus
erythematosus discoid and subacute share the essential
features of the corresponding forms in adults, they also
have some peculiarities. Among the most frequent are
nephropathy, fever and lymphadenopathy at the onset
of the disease, whereas, during the development of the
disease malar rash is quite common.

Keywords: Pediatric lupus

Introduccion

El lupus eritematoso sistémico es una enfermedad
cronica, autoinmune, que puede afectar a piel,
articulaciones, rifiones, pulmones, sistema nervioso,
membranas serosas y otros organos del cuerpol.
Cuando afecta exclusivamente a la piel se denomina
lupus eritematoso cutaneo.

La enfermedad cutanea es la segunda mas frecuente
después de las artralgias, presentandose en el 70%-80%
de los pacientes?.

El lupus infantil es fundamentalmente la misma
enfermedad que en los adultos con etiologia similar,
patogenia, manifestaciones clinicas y los hallazgos
de laboratorio. En Estados Unidos de América 5.000
a 10.000 estan afectados. Es mas frecuente en nifas
que en varones, relacion 8:1. Aunque puede ocurrir a
cualquier edad, suele ser mas frecuente después de los
cinco afios de edad y es cada vez mas frecuente después
de la primera década de la vida®.

En 1981 Gilliam y Sontheimer categorizaron las
lesiones especificas de Lupus cutaneo en tres grupos
basados en el tiempo de presentacion: a) Lupus cutaneo
cronico (LCC), que incluye el lupus discoide (LD);
lupus profundo; y, més recientemente el lupus timido;
b) Lupus cutianeo subagudo (LCSA), con sus formas
anular y psoriasiforme; ¢) Lupus cutaneo agudo (LCA),

que incluye el rash malar (mariposa lipica) y el lupus
cutaneo agudo generalizado. Todas estas formas de
lupus cutaneo pueden ocurrir de manera simultanea y
a veces compartir caracteristicas clinicas®.

El lupus discoide (LD) es una dermatosis cronica,
atrofica, cicatricial y fotosensible que usualmente
compromete al foliculo piloso. Es la forma mas
frecuente de LCC, siendo mas frecuente en mujeres
(3:2).

Las lesiones de LD se encuentran aproximadamente
en un 70% en cabeza con predominio de mejillas
(90%), dorso de nariz, labio superior. Pueden afectarse
cejas, parpados y labios. Hasta en un 30% se presenta
en forma diseminada afectando ademas: cuello, “V”
del escote y zonas expuestas al sol de miembros
superiores ¢ inferiores. Las lesiones primarias son
placas eritematosas bien definidas, con descamacion
leve a moderada, y que varian entre algunos milimetros
a 15 cm. En la medida que las lesiones progresan, las
escamas toman una coloracion blanco-grisicea, se
engrosany se vuelvenadherentes alapiel, acumulandose
en la apertura de los foliculos pilosos (taponamiento
folicular). Las lesiones se pueden expandir lentamente
en forma centrifuga, con una inflamacion activa e
hiperpigmentacion en la periferia, dejando una cicatriz
atrofica, telangiectasias e hipopigmentacion al centro®*.
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El lupus cutaneo subagudo (LCSA) es una forma
de lupus cutaneo fotosensible, que no deja cicatriz
y se asocia a anticuerpos anti-Ro (70%). Un 70 a
80% son ANA positivos y menos del 5% tienen
Anti-dsDNA como perfil inmunolégico. Existen dos
formas clinicas: la anular o policiclica y la variante
psoriasiforme o papulo-escamosa. La forma anular
tiene mayor compromiso dérmico, se distribuye en
forma centripeta y a veces adquiere una configuracion
urticarial; en cambio, la forma psoriasiforme tiene
compromiso epidérmico y una distribucion centrifuga.
Un estimado de 50% de pacientes con LCSA cumpliran
cuatro criterios diagndsticos del American College
of Rheumatology (ACR) para LES, acompaiiados de
sintomas musculo-esqueléticos, tales como artralgias y
artritis, algunos con sintomas severos como vasculitis
lapica, lupus del SNC y nefritis en menos del 10%>°.

Entre las variedades inespecificas estd el lupus
eritematoso sistémico ampolloso (LEA), que es una
rara enfermedad ampollosa subepidérmica mediada
por anticuerpos. Esta enfermedad se caracteriza por
vesiculas y ampollas originadas en una base eritematosa
semejando un penfigoide ampolloso o se puede presentar
como vesiculas agrupadas cuya histologia es similar a
la de la dermatitis herpetiforme y con caracteristicas
inmunolodgicas muy parecidas a las de la epidermdlisis
ampollosa adquirida (EBA). Se reconoce el LEA como
una entidad aparte asociada a autoinmunidad contra
el colageno tipo VII. Al igual que en la EBA, algunos
pacientes con LEA tienen autoanticuerpos circulantes
dirigidos contra el coldgeno tipo VII; sin embargo,
a pesar de la similitud inmunoldgica entre ambas
entidades, existen algunas diferencias, a saber: el LEA
afecta principalmente a pacientes jovenes, mientras
que la EBA es mas frecuente en la cuarta y quinta
décadas de la vida; las lesiones del LEA usualmente no
dejan cicatrices, mientras que las de la EBA si la dejan.
Ademas del colageno tipo VII, otros componentes
esenciales para la unién dermoepidérmica también
son un blanco antigénico en el LEA: antigeno 1 del
penfigoide ampolloso, laminina-5, laminina-6 (cadenas
a3y y2)b.

Reporte de casos

CASO 1

Paciente varon 8 afos de edad, antecedentes de
dermatitis atopica en tratamiento con emolientes
y corticoides topicos de manera eventual, sin
antecedentes familiares de importancia. Acude a la
consulta por presentar cuadro de lesiones faciales de
varios meses de evolucion para lo que se ha colocado
cremas corticoides que no especifica.

Al examen fisico se evidencia dermatosis
localizada en rostro caracterizada por placas eritemato-
descamativas distribuidas principalmente en region
malar, supraciliar, punta nasal y l6bulos de oidos. No
se evidencia compromiso sistémico, y los exdmenes
de laboratorio son normales. ANA y Anti-DNA son
negativos. Biopsia de la piel reporta: tapones corneos
con infiltrado perivascular superficial y profundo y
vacuolizacion de la basal. Con estos datos se llega al
diagnostico de Lupus discoide cronico.
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El paciente fue tratado con antimalaricos
hidroxicloroquina 6.5 mg/kg/dia con buena respuesta,
mas corticoide topico, dos veces al dia y fotoproteccion.

Foto 1. Placas eritemato descamativas en region malar y dorso de nariz
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldas

Figura 2. Placas eritemato descamativas en malar y frente.
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldas



CASO 2

Paciente femenina 8 aflos de edad. Residente
en Quito. Sin antecedentes patologicos personales
o familiares de importancia consulta por lesiones
faciales que aumentan de tamafio y niumero en forma
progresiva. Ha recibido diversos tratamientos topicos
principalmente antimicoticos sin respuesta terapéutica.

Al examen fisico evidencia dermatosis localizada
en rostro que afecta mejillas, frente y dorso nasal,
caracterizada por placas anulares eritematosas de
diversos tamafios bien definidas, leve descamacion, e
hipopigmentacion en el centro. No lesiones en otras
areas del cuerpo ni en mucosa bucal. Examenes de
laboratorio normales. Anti-DNA: negativos, ANA: +
(1: 60) Patron moteado grueso, C3 y C4 sin consumo.

Figura 4. Placas numulares eritematosas con centro atrdfico
Cortesia: Dr. Eduardo Garzdn Aldds

Figura 3. Placas numulares eritematosas con centro atrofico
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldds
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La biopsia de las lesiones mostré hiperqueratosis.
tapon corneo, infiltrado perivascular e intersticial que
toca la membrana basal sin obscurecerla. Focos de
dafio vacuolar

Con estos datos se orienta el cuadro como Lupus
Cutéaneo Discoide Cronico. Se instala el tratamiento
con cloroquina, a dosis de 4 mg/kg/dia, con buenos
resultados; betametasona topica dos veces al dia y
fotoproteccion.

Figura 5. Hiperquertosis marcada, edema de dermis papilar y dario vaculoar
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldds

CASO 3

Paciente femenina de 13 afios de edad, antecedentes
de varicela hace 1 afio. Madre hipertensa, padre
diabético. Acude a consulta por presentar lesiones de
3 meses de evolucion en rostro y manos. Refiere que
empeoran con la exposicion al sol. No se ha aplicado
ninguin tratamiento.

A la exploracion fisica se evidencia dermatosis
diseminada en rostro y manos, caracterizada por placas
eritematosas infiltrativas de bordes irregulares, en
cuyo centro aparecen vesiculas, algunas con superficie
costrada. Resto del examen fisico es normal

Las pruebas de Ilaboratorio revelan anemia
normocitica normocromica (Hb 9 mg/dl). ANA (+)
1:640, patron moteado, anti DNA de cadena doble (+)
1:320,anti Smy RNP (+). C3 y C4 sin consumo. Examen
histopatologico reporta: ampollas subepidérmicas con
microabscesos de neutrdfilos en las papilas dérmicas.
La inmunofluorescencia directa es positiva: depdsitos
lineales de Ig.G en la membrana basal. Con estos
datos se establece el diagnostico de Lupus Eritematoso
Ampollar y se inicia el tratamiento con dapsona 1.5
mg/kg/dia, con resultados satisfactorios.

Figura 6. Placas eritematosas con vesiculas cenrales
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldds
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Figura 10. Depdsitos lineales de IgG en la membrana basal
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldds

CASO 4

Paciente varon de 10 afos de edad, reside en
Quito. Antecedentes de rinitis alérgica en tratamiento
con antihistaminicos. Acude a consulta por presentar
lesiones anulares eritematosas con centro blanquecino
distribuidas en torax anterior, posterior, region inguinal
y nalgas. El cuadro se acompafia de fiebre, astenia,
baja de peso y fotosensibilidad importatne. El analisis
de sangre muestra una VSG aumentada, leucopenia.
Anticuerpos anti-Ro/SS-A positivo.

El estudio histopatologico con hematoxilina-eosina
mostré una epidermis con ligera hiperqueratosis, con
algunos focos de paraqueratosis, un estrato espinoso
adelgazado y una intensa degeneracion vacuolar de la
capa basal. También existian algunos queratinocitos
necroticos aislados. En la dermis aparecia un infiltrado
inflamatorio perivascular de linfocitos e histiocitos, con
depositos basodfilos de mucina.

Todos estos datos nos orientaron a un cuadro de
Lupus eritematoso cutaneo subagudo. Al momento se
encuentra en tratamiento con hidroxicloroquina 6mg/
kg/dia mas tacrolimus 0.1% tdopico

Figura 7. Acercamiento de lesiones vesiculares
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldds

Figura 8. Multiples vesiculas en palmas.
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldas

Figura 9. Ampollas subepidérmicas con micro abscesos de neutrdfilos
Cortesia: Dr. Eduardo Garzdn Aldds

Figura 7. Multjples lesiones anulares eritematosas con centro blanquecino
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldas
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Figura 11. Lesiones anulares ligeramente descamativas con borde eritematoso
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldds

Figura 12. Epidermis con hiperqueratosis, paraqueratosis y degeneracion
vaculoar.
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldds

CASO 5

Paciente masculino 2 afios de edad nacido en Ibarra,
residente en Quito. Sin antecedentes de importancia.
Acude a la consulta por presentar lesiones de 6 meses
de evolucion en torax anterior y rostro que se exacerban
con la exposicion solar y producen algo de prurito. Al
examen fisico se evidencian placas anulares eritemato
descamativas. En rostro se evidencian maculas
hipopigmentadas. La madre del niflo referia picos
de fiebre ocasionales. Los examenes de laboratorio
reportan leucopenia y el resto de parametros normales.
Anticuerpos anti-Ro/SS-A positivos y anti-DNA
positivos. Biopsia de piel reporta  degeneracion
vacuolar de la capa basal, queratinocitos necroticos y
atrofia de la epidermis.

Se establece el diagndstico de Lupus eritematoso
cutaneo  subaguda e inicia tratamiento con
hidroxicloroquina a 6mg/kg/dia y corticoide topico de

Lupus eritematoso infantil serie de 6 casos

mediana potencia, 2 veces al, dia mas fotoproteccion
con adecuada respuesta.

7
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Figura 13. Lesiones anulares descamativas levemente eritematosas en
abdomen

Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldds

Figura 14. Placas descamativas hipopigmentadas en rostro
Cortesia: Dr. Eduardo Garzon Aldds

Discusion

Ellupus eritematoso es una enfermedad autoinmune,
heterogénea, caracterizada por la produccion de
autoanticuerpos, cuando afecta exclusivamente la
piel, se denomina lupus eritematoso cutaneo?, hasta
el momento se han comunicado 26 casos de lupus
eritematoso cronico infantil en la literatura inglesa,
el lupus eritematoso cutaneo discoide es un proceso
infrecuente en la infancia, pues menos de un 2% de los
pacientes lo desarrolla antes de los 10 afios’.
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Las lesiones cutaneas suelen aparecer durante las
primeras semanas de vida y mas raramente pueden
ser congénitas®. Muchas veces aparecen en relacion
con la exposicion solar o por la fototerapia para el
tratamiento de la ictericia neonatal. Telangiectasias
han sido reportadas pero no en el sitio especifico de la
lesion®. Las lesiones tipicas guardan semejanza con las
del lupus eritematoso cutaneo subagudo, y consisten
en papulas y placas eritematosas®.

Las lesiones cutaneas del lupus infantil mas a
menudo se dan en cara y cuero cabelludo, pero también
pueden encontrarse en cualquier area de la piel. La
morfologia usualmente es una placa eritematosa
anular que no cicatriza, aunque puede ocurrir
despigmentacion’. En varios casos se ha reportado
una afectacion de la piel periorbitaria. Este eritema
periorbital es confluente y tiene la apariencia de una
mascara eritematosa alrededor de los ojos’.

El diagnostico del lupus eritematoso cutdneo
es hecho mas frecuente por examen fisico mas la
verificacion de la presencia de autonticuerpos antiRo
maternos’.

La inmunofluorescencia directa (IFD) es positiva
en el 80% de los casos, demostrandose un deposito
granular en la uniéon dermoepidérmica de IgG, IgM e
IgA en algunos y de C3 en otro’. Pueden presentarse
anormalidades en el contaje de eritrocitos, la tasa de
sedimentacion eritrocitaria, la Proteina C Reactiva y
sobre el perfil bioquimico. Ninguno de estas pruebas es
especifica. Anticuerpos antinucleares se encontr6 en el
26% de los nifios documentados''.

El manejo del Lupus Eritematoso Neonatal cutaneo
es sencillo, por cuanto las lesiones tienden a resolverse
espontaneamente’, y pueden controlarse simplemente
mediante fotoproteccion. En algunos casos se puede
asociar corticoides de baja potencia por tiempo
limitado. En caso de telangiectasias residuales, éstas
pueden ser tratadas con laser decolorante pulsado®.

El objetivo del tratamiento del lupus eritematoso
discoide en nifios es controlar la actividad de la
enfermedad y prevenir la cicatrizacion. Proteccion solar
para evitar la exposicion excesiva al sol y la aplicacion
diaria de un protector solar de amplio espectro es
importante''. El tratamiento debe realizarse en funcion
de la actividad de la enfermedad. En casos leves
puede utilizarse corticoides topicos o intralesionales
y cremas fotoprotectoras'®. En lesiones extensas,
progresivas o sin respuesta a terapéuticas previas se
puede administrar cloroquina a dosis de 4 mg/kg/dia
en nifios con menos de 60 kg y 250 mg/dia en los que
pesan mas de 60 kg o bien hidroxicloroquina a dosis
de 4-6 mg/kg, la hidroxicloroquina a dosis de 4-6 mg/
kg/dia se considera segura. Si se utiliza cloroquina, la
dosis maxima es 4.4 mg/kg/dia. Como en los adultos,
estos farmacos requieren de un control oftalmologico
periodico, asi como la realizacion de biometria
hematica y bioquimica basica cada 4 a 6 meses*. Los
corticosteroides sistémicos no estan indicados para las
enfermedades de la piel solamente’.

En estos nifios con afectacion exclusivamente
cutanea es importante realizar un electrocardiograma,
hemograma completo y bioquimica hepatica, porque
estos niflos tienen mayor riesgo de desarrollar
enfermedad autoinmune®. Debido al curso cronico de
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este proceso, aconsejan realizar controles periddicos
analiticos sanguineos, urinarios a fin de detectar
precozmente su posible evolucion a LES’.

El lupus eritematoso sistémico ampollar o bulloso
es una presentacion poco clasica del LES, se caracteriza
por una erupcion similar al penfigoide, de vesiculas y
ampollas a menudo pruriginosas que se extiende sobre
una base eritematosa. Afecta a pocas personas con
LES y es menos comun en pacientes pediatricos, es
mas comun en mujeres jovenes de raza negra. En la
presentacion de clinica se da por un comienzo agudo
de un brote ampolloso generalizado, puede presentarse
sin prurito o uno muy leve, usualmente no deja cicatriz.
Puede aparecer en cualquier sitio de la piel, pero
tiene predileccion por la zona superior del tronco, el
cuello, las regiones supraclaviculares, los pliegues
axilares y las partes flexoras y extensoras de la parte
proximal de las extremidades. Las areas expuestas
al sol son comunmente las mas afectadas, aunque
pueden afectarse la mucosa oral, las fosas nasales
y la vulva. Las lesiones pueden surgir sobre la piel
sana o eritematosa, son tensas, presentan contenido
liquido claro o hemorragico, y pocas veces se rompen
dejando erosiones, costras y maculas hipopigmentadas
o hiperpigmentadas. Son lesiones multiples que se
expanden rapidamente hacia la periferia y se unen
formando figuras alargadas e irregulares, casi sin
presentar sensacion pruriginosa pero si mas bien
quemante',

Histopatologicamente se observa una ampolla
con neutrofilos que forman microabscesos en la punta
de las papilas dérmicas, esto forma una vesicula
subepidérmica tensa. La presencia de polvo nuclear
que se halla en los microabscesos papilares y en la
dermis superior, en la pared de los vasos sanguineos y
alrededor de ellos permite un diagnostico diferencial de
otras enfermedades ampollosas, otros aspectos que la
diferencian son los depositos de mucina en la dermatitis
reticular y la ausencia de eosinofilos>*.

Como  diagnosticos  diferenciales  tenemos
algunas enfermedades ampollosas subepidérmicas
adquiridas como el penfigoide ampolloso, la dermatitis
herpetiforme y la dermatosis ampollosa IgA lineal y la
epidermolisis ampollosa adquirida'??.

Para el tratamiento se utiliza la dapsona, ya
que presentan una buena respuesta terapéutica, son
efectivas dosis bajas (25-50 mg/dia), aunque se puede
tratar con dosis altas de (100 mg/dia), la mejoria se
nota ya que cesa la formacion de nuevas ampollas
en 24 a 48 horas luego de iniciar el tratamiento y se
resuelven completamente las lesiones a los 7 a 10
dias. Se recomienda medir el nivel de glucosa-6-
fosfato deshidrogenasa en sangre, ya que la sulfona
podria producir anemia hemolitica grave, aunque se ha
observado en algunos pacientes este efecto secundario
por lo que se recomienda dosis no mayores a 1.5mg/
kg/dia. Como alternativa a la dapsona se puede utilizar
altas dosis de glucocorticoides y azatioprina con
una resolucion mas lenta. También se ha observado
buenos resultados con ciclofosfamida, sulfapiridina,
metotrexato, Micofenolato de mofetilo y rituximab,

esto en casos refractarios®

El Lupus cutaneo subagudo (LCSA) se presenta
en niflos de forma excepcional, con s6lo ocho casos



publicados en la literatura.'”> el LCSA al igual que en el
adulto es una forma de lupus fotosensible, se encuentra
asociado a anticuerpos anti-RO y es de caracter no
cicatrizal>'*"5, Las lesiones aparecen en los primeros
meses de vida son generalizadas y superficiales,
tienen un aspecto anular eritematopapulosa, otras son
de aspecto psoriasiformes, eritemato-escamosas, al
igual que lo observado en el adulto'>"*. Con mayor
frecuencia se observa la placa eritemato-violacea
alrededor de los ojos y con leve descamacion, a lo
que se denomina mascara de ojos u ojos de buho,
que difiere del adulto en el cual hay predileccion
por las extremidades y el tronco®. A la vez puede
existir bloqueo cardiaco congénito, trombocitopenia
y alteraciones hepato-biliares.'>'>!* El diagndstico
diferencial de se realiza con patologias mas comunes
en los nifios, como la dermatitis atopica, urticaria,
erupciones por drogas y psoriasis vulgar?. Los
anticuerpos mas comunmente involucrados en LCSA
son anti-Ro/SS-A. También se encuentra relacion con
anticuerpos antinucleares (ANA) y anticuerpos anti-
La /SSB'21315, Existe una disminucion de C4 que se
produce por la deficiencia genética o el alto consumo
de complemento'®. El mayor factor de riesgo para la
fostosensibilidad constituye la deficiencia genética de
Clq"” La histopatologia presenta edema dérmico,
infiltracion de células mononucleares alrededor de los
vasos sanguineos dérmicos, degeneracion hidropica de
la capa de células basales, y atrofia epidérmica, todo
lo cual apoya el diagnostico clinico de SCLE™. En
inmunofluorescencia directa se encuentran particulas
de IgG como polvo en los queratinocitos epidérmicos
de la piel lesionada que representan la presencia de
anticuerpos circulantes Ro/SSA'™. LECSA puede
progresar a LES, su progresion difiere del adulto’.

El objetivo del tratamiento del lupus eritematoso
cutaneo en su forma subaguda, estd basado en la
prevencion de la aparicion de lesiones en la piel, y
la progresion de estas para mejorar la apariencia del
paciente'®.

Diversos estudios aleatorizados han demostrado
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el papel de la radiacion ultravioleta en la formacion
de lesiones, por lo que el cumplimiento estricto de
proteccion solar es un componente trascendental en la
terapia. El uso de cantidades suficientes de proteccion
solar con un FPS de al menos 5 es importante, las
cuales se deben aplicar 20 a 30 minutos previas a la
exposicion al sol”. El consumo de cigarrillos también
se ha relacionado con problemas en la piel en pacientes
con LES!.

La terapia farmacologica utilizada en el tratamiento
del LEC por lo general incluye corticoesteroides,
antimalaricos e  inmunosupresores  topicos o
sistémicos'®.

Para el tratamiento de las lesiones se debe
comenzar con terapias tdpicas, incluyendo esteroides
e inhibidores de la calcineurina, la evidencia ha
demostrado la eficacia de los corticoesteroides en la
terapéutica, pero se observo una menor eficacia de los
inhibidores de la calcineurina en el LECS'- 1819,

Las terapias sistémicas estdn indicadas en caso
de enfermedad generalizada o cicatrices y en casos
refractarios a los tratamientos topicos. Cuando se
prescriben tratamientos sistémicos, se debe continuar
con agentes topicos como terapia adyuvante. En el
tratamiento sistémico, existen varias opciones, siendo
los antimalaricos los farmacos de primera linea, en
donde la hidroxicloroquina demostro ser la mejor
tolerada y con mayor eficacia en diferentes estudios
aleatorizados. En pacientes donde no existe respuesta
a los medicamentos antimalaricos, el tratamiento
inmunosupresor con metotrexato ha demostrado
eficacia, siendo el medicamento de segunda linea
en el LECS. Recientemente, nuevas estrategias de
inmunoterapia que actian sobre moléculas especificas
o cé€lulas inmunes han surgido, dando como resultado
menor toxicidad y mayor selectividad. Este es el
caso de agentes biologicos como el rituximab,
inmunomoduladores como la dapsona e inhibidores de
las citocinas!’.

En la actualidad, no existen medicamentos
aprobados especificamente para el tratamiento de LEC.
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