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Resumen

El lupus eritematoso neonatal es una dermatosis mediada por
anticuerpos que se adquiere por via transplacentaria. Puede
afectar a la piel o al corazdn, y en el 10% de los casos afecta
a ambos drganos. Las lesiones cutaneas remiten espontanea-
mente, mientras que las cardiacas persisten y pueden llegar a
ser mortales (10% de los casos). El eritema periocular en «ojos
de mapache» es una forma de presentacion caracteristica
cuando existe afectacion cutdnea. Exponemos el caso de un
varén de 2 meses de edad con lesiones muy representativas de
esta entidad, a fin de facilitar su reconocimiento y que su diag-
ndstico no pase inadvertido. Gracias a la sospecha clinica, se
podra orientar la anamnesis tanto en la madre como en el lac-
tante y se realizaran los estudios complementarios pertinentes
de autoinmunidad y electrocardiografia, que confirmaran el
diagnéstico y descartaran una posible afectacion cardiaca.
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Palabras clave

Lupus neonatal, eritema periorbitario en «ojos de mapache»

Abstract

Title: Periorbital "raccoon-eye" erythema: diagnostic key for neo-
natal lupus

Neonatal lupus erythematosus is an antibody-mediated derma-
tosis that is acquired transplacentally. Skin and heart are the most
frequently affected organs; in 10% of cases, both are involved.
Cutaneous lesions disappear spontaneously whereas heart in-
volvement persists without improvement and is lethal (in 10% of
cases). Periorbital “raccoon-eye” erythema is a characteristic form
of presentation when skin involvement is present. We report the
case of a 2-month-old male with very representative lesions of this
entity, in order to facilitate its recognition. Due to clinical suspect,
the anamnesis can be oriented in both the mother and the infant
and the pertinent complementary studies of autoimmunity and
electrocardiography will be carried out, which will confirm the di-
agnosis and rule out a possible cardiac involvement.
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Introduccion

El lupus neonatal es la dermatosis mediada por anticuerpos y
adquirida por via transplacentaria méas frecuente, y se asocia a
afectacion cuténea en el 50% de los casos’. Sin embargo, en

Figura 1. Eritema
periorbitario,

malar y frontal
urticariforme no
descamativo,
conacido como
«ojos de mapachen,
«ojfos de buho» o
«en mascara»
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ocasiones pasa inadvertida o se diagnostica erréneamente,
debido a la falta de reconocimiento de las lesiones cuténeas o
ala ausencia de diagnéstico previo de una patologia autoinmu-
ne materna. Las placas eritematoso-descamativas anulares en
la regién facial constituyen la forma de presentacién més fre-

Figura 2. Minimo
eritema a los 7
meses de edad,
sin telangiectasias
0 alteraciones de
la pigmentacion
residuales
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cuente, seguida del eritema periocular en «ojos de mapache»,
empeorando en ambos casos tras la exposicion solar.

Caso clinico

Exponemos el caso de un varén de 2 meses de edad, sin ante-
cedentes patoldgicos de interés, que presentd placas eritema-
toso-edematosas persistentes de 1 semana de evolucidn, sin
descamacion superficial, en las regiones periorbitaria, malar y
frontal (figura 1), que empeoraban al salir a la calle. Ante la
clinica caracteristica de eritema periocular en «ojos de mapa-
che» o «en mascara, se interrogd a la madre, que referia haber
presentado lesiones cutdneas durante varios veranos, asi co-
mo molestias articulares persistentes, sin haber sido estudiada
previamente por esta clinica. La analitica mostré positividad
para ANA, anti-Ro 52, anti-Ro 60 y anti-La, tanto en la madre
como en el nifio, sin otras alteraciones asociadas. El electro-
cardiograma resulté normal y se rechazd la realizacién de una
biopsia cutanea. Las lesiones fueron atenuandose hasta su
practica desaparicion a los 7 meses de edad (figura 2), coinci-
diendo con la negativizacion de los anticuerpos en sangre, y el
paciente no precisé tratamiento especifico, salvo fotoprotec-
cién. La madre fue remitida a la consulta de reumatologia para
su seguimiento.

Discusion

En este caso, las lesiones cutaneas que presentaba el paciente
eran muy sugestivas de un lupus neonatal, en forma de eritema
periocular en «ojos de mapache» 0 «en mascara», asi como la
edad de manifestacion de las mismas, ya que suelen aparecer en
los primeros 2-3 meses de vida. Con esta sospecha se interrogé
a la madre, que, a pesar de no tener ninguna patologia autoin-
mune diagnosticada, referfa episodios de lesiones cutaneas tras
la exposicién solar en verano y dolores articulares recurrentes.
Se solicitaron sendos estudios de autoinmunidad, hallandose
positividad para ANA, anti-Ro 52, anti-Ro 60 y anti-La, tanto en
la madre como en el nifio, que confirmaron el diagndstico de
sospecha. Aproximadamente, el 50% de las madres se encuen-
tran asintomaticas y desconacen la presencia de los anticuerpos
circulantes en el momento del diagndstico del lupus neonatal; el
resto puede haber presentado sintomas aislados de fotosensibi-
lidad, artritis, sindrome seco o fenémeno de Raynaud, o bien
padecer una enfermedad del tejido conectivo declarada (las mas
frecuentes son el sindrome de Sjdgren y el lupus eritematoso
sistémico). Es fundamental realizar un estrecho seguimiento del
primer grupo de pacientes, puesto que un porcentaje elevado
desarrollard una enfermedad autoinmune en el curso de los si-
guientes 5 afios'. Ademés, en todos los casos es necesario acon-
sejar sobre futuros embarazos, ya que el riesgo de tener un se-
gundo hijo afectado asciende hasta el 25%, y podria tratarse de

una afectacion cutanea o cardiaca, independientemente de que
el primer hijo sélo presentara lesiones en la piel®.

EI'50% de los casos de lupus eritematoso neonatal cursa con
afectacion cardiaca; la manifestacion mas frecuente es el blo-
queo auriculoventricular completo, pero sélo un 10% presenta
una afectacién cardiaca y cutanea simultanea. No obstante,
puesto que se trata de una manifestacion que determina el
prondstico y es permanente, en este caso se realizaron estu-
dios cardioldgicos (electrocardiograma y ecocardiograma), en
los que no se detectaron hallazgos patolégicos. La mitad de los
pacientes con afectacion cardiaca precisa la implantacién de
un marcapasos de por vida, y el porcentaje de fallecimientos
por esta causa no es despreciable, por lo que es importante
realizar un diagnéstico precoz. Otras formas de afectacion car-
diaca son raras, pero se han descrito casos de persistencia del
ductus arterioso, transposicién de los grandes vasos y defectos
del septo auricular®.

También pueden aparecer alteraciones en otros drganos,
como elevacién de las transaminasas hepaticas y trombocito-
penia, ambas transitorias y sin gran repercusion clinica en la
mayoria de los casos, pero cuyo estudio deberéa incluirse en las
pruebas complementarias solicitadas. La sintomatologia neu-
rolégica, pulmonar o gastrointestinal es excepcional?.

Las lesiones cutaneas se resuelven espontdneamente cuan-
do los anticuerpos maternos se eliminan de la circulacién del
nifio, en torno a los 7 meses de edad, sin ocasionar cicatrices
residuales. Si las lesiones son muy intensas, se puede aplicar
un corticoide topico hasta obtener mejoria; en otros casos bas-
ta con realizar una proteccién solar estricta.

Reconocer estas lesiones permite establecer el diagnéstico
de sospecha y orientar la anamnesis y los estudios comple-
mentarios de autoinmunidad y electrocardiografia, que confir-
maran que se trata de un lupus neonatal y descartaran una
posible afectacién cardiaca®. Il
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