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Lupus eritematoso asociado a eritema
multiforme: Sindrome de Rowell.
Reporte del primer caso en Chile
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Lupus erythematosus associated with
erythema multiforme or Rowell’s syndrome.
Report of one case

Rowell’s syndrome is characterized by an association of lupus erythematosus

and erythema multiforme, with distinctive laboratory findings. Its treatment is
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similar to lupus. We report a 16-year-old female presenting with skin lesions,
laboratory and histology consistent with this entity. Because of the spread of

cutaneous involvement and development of epidermal detachment, she required
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therapy with intravenous corticosteroids and gamma globulin.
(Rev Med Chile 2020; 148: 1690-1693)
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Erythematosus, Systemic.

y eritema multiforme (EM) fue definida
por primera vez en 1963 por Rowell, quien
describid el sindrome a partir de cuatro pacientes
que se presentaron con lesiones tipo EM asociadas
a LE discoide'. A la fecha, sigue siendo una entidad
muy poco frecuente, con criterios diagndsticos que
se han ido estableciendo en base a los reportes de
casos que han sido publicados en la literatura. El
objetivo de este trabajo es presentar un caso de
sindrome de Rowell (SR), siendo, a nuestro enten-
der, el primer caso reportado en Chile, y comentar
la presentacion clinica, los criterios diagnodsticos
actuales y el manejo terapéutico.
Se cont6 con consentimiento informado por
escrito de la paciente y sus padres para su publi-
cacion.

l a asociacién entre lupus eritematoso (LE)

Caso clinico

Paciente de 16 afos, de sexo femenino, sin
cuadros de herpes o infecciones recientes, ni
historia de uso de farmacos. Consulté por un
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cuadro de tres dias de evolucién de compromiso
del estado general, fiebre y lesiones cutdneas. Al
examen fisico, presentaba en cara un eritema de
predominio malar y de dorso nasal cubierto por
costras mielicéricas. En el borde bermell6n de los
labios eritema y descamacién fina, sin compromi-
so de mucosa bucal, lingual, ni de otras mucosas.
En tronco y extremidades maculas eritematosas
targetoides atipicas, con centro violdceo, confluen-
tes, de distribucién simétrica. Signo de Nikolsky
negativo. En las falanges distales de ambas manos
destacaba la presencia de placas infiltradas erite-
matovioldceas (Figura 1).

Dentro de los exdmenes de laboratorio des-
tacaba un ANA positivo 1/160 patrén moteado,
anticuerpos anti Ro positivos, complemento C3 'y
C4 bajos, y factor reumatoide en 530 UI/mL (valor
normal 10-30). El anti-DNA por inmunofluores-
cencia result6 negativo. Sin hallazgos en la histo-
ria, examen fisico ni en laboratorio que revelara
compromiso de otros 6rganos. Se realiz6 biopsia
de las lesiones targetoides, cuya histologia mostré
debajo y sobre la epidermis una banda eosinéfila
de queratinocitos superficiales necréticos, y en
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la unién dermo-epidérmica, dano vacuolar de
interfase con infiltrado linfocitario perivascular y
queratinocitos necréticos, hallazgos compatibles
con eritema multiforme menor (Figura 2). La
inmunofluorescencia directa (IFD) result6 nega-
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tiva. La biopsia de las lesiones en las falanges fue
compatible con eritema pernio.

El cuadro clinico y los hallazgos descritos son
compatibles con un SR, que se caracteriza por la
asociacién de LE con lesiones tipo EM.

Figura 1. A: Eritema costroso de predominio malary de dorso nasal. B: Maculas targetoides confluentes en tronco. C: Eritema

pernio en falanges distales.
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Figura 2. Histologia. A: Banda eosindfila de queratinocitos necréticos bajo y sobre la epidermis, en uniéon dermoepidérmica
dafo vacuolar de interfase con infiltrado linfocitario perivascular y queratinocitos necréticos. B: Dafio vacuolar de interfase y

gueratinocitos necréticos.

La paciente se hospitalizé para terapia y ob-
servacion y se inicié tratamiento con prednisona
0,5 mg/kg/dia. Al inicio present6 una evolucién
térpida, con lesiones que progresaron comprome-
tiendo hasta 70% de la superficie corporal y con
desprendimiento epidérmico asociado. Destacd
que las mucosas se mantuvieron sanas durante
toda la evolucién del cuadro y que no hubo otros
farmacos involucrados. Se considerd necesario el
tratamiento con corticoides endovenosos y gam-
maglobulina en dosis de 1 g por kilo al dia durante
tres dias, evolucionando de manera favorable con
reepitelizacién, resolucién de las lesiones cutd-
neas y sin presentar complicaciones infecciosas
ni secuelas.

Discusiéon

El SR es una entidad que se caracteriza por la
asociacién entre LE y EM, en presencia de mar-
cadores inmunolégicos especificos’. La manifes-
taciones cutdneas mas habitualmente descritas en
la literatura son lesiones targetoides tipo eritema
multiforme y eritema pernio®. El compromiso cu-
tdneo puede evolucionar a desprendimiento epi-
dérmico, como en el caso presentado, sin cumplir
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criterios de reaccién adversa a firmacos*. Dentro
de los hallazgos de laboratorio, lo més frecuente
es el ANA patrén moteado. A la histologia, las
lesiones targetoides son compatibles con un EM,
pudiendo observarse queratinocitos necréticos,
ampollas subepidérmicas y un infiltrado linfoci-
tico escaso’.

En cuanto a la epidemiologia es similar al LE,
siendo la incidencia mayor en mujeres que en
hombres, en relacién 8:1 yla edad de presentacién
promedio es entre 30 y 40 afios. Existen alrededor
de 90 casos reportados en la literatura®. Los crite-
rios diagnésticos mas recientes son los de Torchia
et al. descritos en 2012 (Tabla 1). Se requiere la
presencia de los 4 criterios mayores y al menos uno
menor para el diagnéstico®. La paciente presentada
cumplia con todos estos criterios diagndsticos al
momento del ingreso.

La respuesta terapéutica y el prondstico de
esta entidad se han descrito como similares a las
de las distintas variantes del LE, es decir, una res-
puesta al tratamiento variable y con recurrencias
frecuentes®. El manejo estd enfocado en el LE, con
corticoides sistémicos y antimaldricos, asociados
a otros inmunosupresores. En aquellos pacientes
en que las lesiones progresan a desprendimiento
epidérmico, como en el caso descrito, se ha re-
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Tabla 1. Criterios diagndsticos de sindrome de Rowell (Torchia et al.)

Criterios mayores

Presencia de lupus cutaneo crénico (lupus discoide o eritema
pernio)

Presencia de lesiones tipo EM (lesiones en diana tipicas o
atipicas)

Positividad para al menos un anticuerpo: ANA con patrén
moteado, anti- Ro o anti-La

IFD negativa en lesiones de tipo EM

Criterios menores

Ausencia de infecciones o fadrmacos desencadenantes

Ausencia de lesiones tipicas de eritema multiforme (acral y
mucosas)

Presencia de, por lo menos, un criterio LE sistémico de la
Academia Americana de Reumatologia (ademés del eritema
discoide y ANA positivo), con exclusion de fotosensibilidad,
erupcion malar y Ulceras orales

LE: lupus eritematoso; EM: eritema multiforme; IFD: inmunofluorescencia directa.

portado el tratamiento con gamaglobulina con
buena respuesta’.

Respecto al diagnéstico diferencial de este caso
clinico, se deben considerar las distintas etiologias
de erupciones bulosas graves en pacientes con
lupus®. Entre ellos, el lupus eritematoso buloso,
en este, las vesiculas se producen en éreas foto-
expuestas y la IFD es positiva. En la necrolisis
epidérmica toxica (NET) hay compromiso grave
de mds de una mucosa y, en la mayoria de los
casos, se detecta un fairmaco asociado. En el lupus
NET-Like hay compromiso de mucosa no quera-
tinizada y la IFD es caracteristicamente positiva.
El SR tiene hallazgos muy caracteristicos: Eritema
pernio, ANA positivo patrén moteado, anti Ro
o anti La positivos, factor reumatoide positivo e
IFD negativa.

Existen autores que han puesto en duda la exis-
tencia de este sindrome, planteando que algunos
casos publicados después de la descripcion original
de Rowell corresponderian a un subtipo de lupus
eritematoso cutdneo subagudo con lesiones tar-
getoides, mds que a una entidad distintiva, y que
los casos restante podrian ser una coincidencia
entre EM y lupus eritematoso que no justifica la
clasificacién como un sindrome independiente’.
El objetivo de los tltimos criterios publicados es
justamente excluir a esos casos que se desvian de
la descripcién original. Consideramos de interés
publicar este caso que cumple con todos los cri-
terios de Torchia et al, de manera de documentar
su presentacién y ampliar los antecedentes para
la discusion.

Creemos importante tener en consideracion
esta entidad dentro de los diagndsticos diferencia-
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les ante lesiones targetoides y erupciones bulosas
en pacientes con antecedentes de lupus o con
clinica compatible, lo que facilitara el diagndstico
precoz y tratamiento dirigido.
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