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Lupus cutaneo 2 >
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|
Enfermedad multisistémica. Uno de los drganos que se afecta con mas frecuencia es la piel, pudiendo
ser incluso, el unico drgano afectado.
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| * Eritema malar bilateral en “alas de mariposa”

(respeta surco nasogeniano)

Es la forma de lupus cutaneo que mas se asocia a LES

Presente en el 50% de pacientes con LES (en 40% al inicio y en
el 58% en la evolucidn







Muy raro en la infancia

Relacidon con farmacos (hidroclorotiazida, dil*iaz: m,
terbinafina, griseofulvina, AINEs y antihistaminiccs,

Marcada fotosensibilidad/ Ac 2. ti-Ro

Laterales de cara, esrn ‘e, zara extensora de
brazos

Anular y/o psoriasiforme

N > doa cicatriz (sihipo o hiperpigmentacién)

10-15% desarollan LES




FyleTeirir

 Cara (regiones malares y nariz), CUQ”O, OrEjaS y cuero
cabelludo.

. * Dejan cicatriz.
% desarrollan LES (<10 afios > 25%).
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Madres con anti-Ro.

Lesiones arciformes, con ligera
atrofiasimilares a L.C. Subagudo.

Lesiones en dreas fotoexpuestas.

“Ojos de mapache”.

Resolucién espontanea en 3-6 meses.

Descartar afectacion cardiaca (10%).




Dermatomiositis

Manifestaciones cutaneas

* Eritema en heliotropo: eritema
periocular rojo violaceo.

* Papulas de Gottron: papulas
eritematosas sobre prominencias
dseas.

* Telangiectasias periungueales
* Engrosamiento cuticular

* Hemorragias periungueales “en
astilla”

* Fotosensibilidad

. Miopatia inflagges

. : i 8nar restrictiva
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Dermatomiositis

Manifestaciones cutaneas

* Eritema en heliotropo: eritema
periocular rojo violaceo.

* Papulas de Gottron: papulas
eritematosas sobre prominencias
dseas.

* Telangiectasias periungueales
* Engrosamiento cuticular

* Hemorragias periungueales “en
astilla”

* Fotosensibilidad

* Poiquilodermia

* Debilidair v -cular proximal y
sin Atr.7a

* Au.nento de GOT, GPT, LDH y CPK




Dermatomiositis en la infancia:
- Calcinosis + frecuente (30% de adultos y 70% de nifios)
- Enfermedad mas severa




CASO CLINICO

Nina de 14 anos, siria
Padres consanguineos
No AP de interes

Lesiones cutdneas:
3 meses de evolucion
Cara, escote y brazos

Artralgias

®
Pérdida de pego
No deb'icﬁ 8cular




¢Cual es su diagnostico?

1. Alas de mariposa, no debilidad muscular...
- Lupus

2. Acabas de hablar de dermatomiositis...
= Dermatomiositis

3. ¢De Siria? Seguro que la paciente se autolesiona para
canalizar la ansiedad por el conflicto de su pais...

— Dermatosis facticia

4. Padres consanguineos... suena a rollo genetico...
- Genodermatosis
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Dermatomiositis amiopatica

* Forma de ‘“dermatomiositis’”’ sin miositis.

* Nuevo anticuerpo descrito que puede predecir
evolucion:

— si asocia anticuerpO M DAS (anti diferenciacién de melanoma del gen 5):

" Mas riesgo de enfermedad pulmonar intersticial
= | esiones cutaneas mas severas: vasculopatia y ulceras.
* Permite monitorizacion mas estrecha del paciente

= Valorar tratamientos mas agresivos

The mucocutaneous and systemic phenotype of
dermatomyositis patients with antibodies to MDA5
(CADM-140): A retrospective study

David Fiorentino, MD, PhD,* Lorinda Chung, MD, MS,hchf Zwerner, MD, PhD,° Antony Rosen, MI),d

and Livia Casciola-Rosen, PhD¢
Stanford and Palo Alto, California; and Baltimore, Maryland



Manos lupus vs. dermatomiositis
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CASO CLINICO

Nina de 12 anos
No AP de interés

Lesiones cutaneas:
7 meses de evolucion
Unica, en muslo

Asintomatica

No otros sfnt‘na
.

\ amientos
prévios




¢Cual es su diagnostico?

Lupus discoide

. Cicatriz tras traumatismo

. Esclerodermia localizada

. Morfea

. 3Y 4 son ciertas

. 2y 3son ciertas
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Lupus discoide

. Cicatriz tras traumatismo

. Esclerodermia localizada

. Morfea

. 3y 4 son ciertas

. 2y 3son ciertas



Esclerodermia

* Esclerodermia sistémica: pulmén
» Afectacion cutanea + afectacion sistémica | sistema gastrointestinal
corazon
rinon

" Esclerodermia limitada:
v' Afectacion cutanea distal 2 esclerodactilia
v Raynaud precede en varios afios
v Riesgo de Htpulmonar

* Esclerodermia difusa:
v Afectacion cutanea proximal y distal
v/ Raynaud de inicio brusco
v" Mayor riesgo de fibrosis pulmonar y afectacion renal

* Esclerodermia localizada = morfea
» Afectacion piel y, en ocasiones, tejido subcutaneo y hueso.
» Artralgias en 10% de los nifios
» Sintomas neuroldgicos en 4% de los niflos (sobre todo si afectacién a nivel de cabeza)
» Sintomas oculares en 3,2% (14,2% de los nifios con morfea “en coup de sabre”)



Morfea en placas

* Forma mas frecuente
* Inicia como mancha

eritematosa o violdcea

* E|l centro se va esclerosando

—>Superficie dura y brillante

* Produce hipo o
hiperpigmentacior

e L < lerosis va
disminuyendo dejando
atrofia residual




Morfea en placas con

Morfea con
hiperpigmentacion

hipopigmentacion




Morfea segmentaria, [
blaschkoide







0l/0d) 2018 : Morfea segmentaria







Revisiones
oftalmoldgicas
cada 3-4 meses los 3
primeros afnos.

Esclerosis lineal que
afecta caray cuero
cabelludo, produciendo
alopecia cicatricial. Afecta
dermis y puede afectar
subcutaneo, musculo,
hueso e incluso sistema
nervioso central.

Morfea en hachazo o
““en coup de sabre”




Caso clinico

Varon de 10 anos
No AP de interés

Catarro dias antes del
inicio del cuadro

Acude por:

Pdrpura palpable de

3 dias de evolucion
en nalgas y MMII

Artralgias de 2 dj O
de evi&iin‘ ﬁ
. |
“ bdominal

periumbilical sordo
que empeora con
las comidas.




¢Cual es su diagnostico?

PAM

PAN

Sindrome de Churg- Strauss
Sindrome de Schonlein-Henoch
Sindrome de Wegener

Sindrome de Kawasaky
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Pupura de Sch Iem Henoch

K Vasculltls mas frecuente en Ia |nfanC|a

* Vasculitis sistémica de pequefo vaso con
depdsito de IgA

* Sobre todo en ninos de 4 a 11 ahos

| * Lesiones cutaneas (100%) + artralgias (60-
80%) + dolor abdominal (70%) + hematuri-
(30-60%)

* Lalesion cutaneaeslanin 2 a
manifestacion en ,~% de lus casos

* Enferm=2c~1 autolimitada en 2-4 semanas

* La afectacion renal marca el prondstico (20%
de los pacientes con afectacidn renal evolucionan a
enfermedad renal persistente y 12 renal)




Vasculitis leucocitoclasticas







Vasculitis por Parvovirus B 19







Caso clinico

Nifia de 8 anos
No AP de interés

Acude por:
Fiebre y MEG

Artralgias y mialgias
Lesiones livedoides

A&t\%w‘g‘é

alitica de sangre:

Anemia, leucocitosis y
trombocitosis

Aumento de PCRy VSG

En analitica de orina:
Hematuria










¢Cual es su diagnostico?

PAM

PAN

Sindrome de Churg- Strauss
Sindrome de Schor'e -t enoch
Sindrom » de vvegener

\‘r.drome de Kawasaky
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PAN (Pollarterltls nodosa)

{ * Vasculltls muy mfrecuente en la
infancia.

* Vasos de pequefo y mediano tamano.

* PAN cldsica (multisistémica) y PAN
cutanea.

* Etiologia desconocida, posible papel

patogénico del estreptococo (en adultos
vinculado a hepatitis B).

| * Lesiones cutaneas: nddulos
dolorosos, ulceras, gangrena o livedo
reticularis.

* Artralgias o artritis.
* Dolor abdominal.
* Hematuria, proteinuria ..

* Anemia y elevacidr ¢e . ~uctantes de
fase aguce

| * Erx =2imouad grave a pesar de
t. atamiento adecuado.
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