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Resumen

El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una patología autoinmune muy infrecuente, que ocurre en 
neonatos de madres que presentan auto-anticuerpos para antígenos citoplasmáticos del Síndrome de 
Sjögren. En la mayoría de los casos, la evolución es benigna hacia la resolución espontánea, pero existe 
un grupo de pacientes que desarrollan compromiso severo del tejido de conducción miocárdico, por 
lo que su detección oportuna es fundamental. Objetivo: Describir un caso clínico característico de 
lupus eritematoso neonatal y destacar la importancia del diagnóstico oportuno en madre y neonato. 
Caso Clínico: Mujer de 33 años, con antecedente de hipertensión arterial, consulta en dermatología 
por su neonato de 15 días de vida de sexo masculino, quien presenta aparición reciente de placas re-
dondeadas, eritematosas, de bordes solevantados, no descamativas, compatibles con LEN. Se descartó 
compromiso de conducción miocárdica. En los exámenes del neonato destacaba neutropenia modera-
da, elevación leve de transaminasas y anticuerpos antiRo y antiLa positivos. En interrogación dirigida, 
la madre refiere historia personal de síntomas compatibles con enfermedades del tejido conectivo, tales 
como fatiga, alopecia y xeroftalmia. Se solicitan anticuerpos antinucleares a la madre, quien presenta 
título de 1/1280 con patrón moteado, anticuerpos anti Ro y La y anticuerpos anti-DNA doble hebra 
positivos, y Test de Schirmer compatible con ojo seco, por lo que se diagnostica Lupus Eritematoso 
Sistémico con Síndrome de Sjögren asociado. Se realiza seguimiento al lactante por 5 meses con re-

¿Qué se sabe del tema que trata este estudio?

El Lupus Eritematoso Neonatal es una enfermedad autoinmune, 
poco frecuente, que puede causar complicaciones graves como 
bloqueo completo de la conducción cardiaca. En muchos casos las 
manifestaciones clínicas cutáneas permiten el diagnóstico y trata-
miento temprano del recién nacido y la detección de patología en 
madres previamente asintomáticas.

¿Qué aporta este estudio a lo ya conocido?

En este artículo se describe un caso clínico característico de lupus 
eritematoso neonatal, de un paciente hijo de madre sin antece-
dentes de enfermedades del tejido conectivo. La sospecha precoz, 
a partir de las manifestaciones cutáneas permitieron realizar el se-
guimiento adecuado del lactante para descartar complicaciones y el 
diagnóstico materno de Lupus Eritematoso Sistémico.
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Abstract

Neonatal lupus erythematosus (NLE) is a very rare autoimmune disease, occurring in neonates born 
to mothers who present auto-antibodies to cytoplasmic antigens of Sjögren’s syndrome. In most ca-
ses, the clinical course is benign toward spontaneous resolution, but there is a group of patients who 
develop severe involvement of the cardiac conduction system, therefore, early detection is critical. 
Objective:  To describe a clinical case of neonatal lupus erythematosus emphasizing the importance 
of timely diagnosis in the patient and the mother. Clinical Case: A 33-year-old woman, with a his-
tory of hypertension, came to the dermatology department for her 15-day-old male neonate who 
presented a recent onset of round, erythematous, raised-edged, and non-scaling plaques consistent 
with NLE. Cardiac conduction involvement was ruled out. Newborn’s laboratory tests showed mo-
derate neutropenia, mild increase of transaminases, and positive anti-Ro and anti-La antibodies. On 
directed anamnesis, the mother reported a personal history of symptoms consistent with connective 
tissue disease, such as fatigue, alopecia, and xerophthalmia. Antinuclear antibodies from the mother 
showed titers of 1/1280 in a speckled pattern, positive anti-double-stranded DNA antibodies, and 
anti-Ro and Anti-La antibodies. Schirmer Test was consistent with dry eye, therefore, Systemic Lupus 
Erythematosus associated with Sjögren’s Syndrome was diagnosed. The infant was followed up for 
5 months with remission of cutaneous manifestations and normalization of laboratory tests. Con-
clusion: Although cutaneous manifestations of NLE are benign and transient in the newborn, these 
can be associated with other life-threatening manifestations that require an active search and prompt 
management by the medical team. A 25% of mothers of newborns with NLE are asymptomatic or 
unaware of their SLE diagnosis before delivery, so timely diagnosis of NLE leads to the diagnosis of 
asymptomatic mothers, improving their follow-up and treatment. 

Introducción

El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una en-
fermedad autoinmune adquirida que se asocia a pre-
sencia de autoanticuerpos maternos que atraviesan la 
placenta, especialmente antiRo/SSA y antiLa/SSB1. La 
incidencia varía entre 1 en 12.500 y 1 en 20.000 naci-
dos vivos2. Recibe el nombre de lupus neonatal, porque 
sus manifestaciones cutáneas son homologables a las 
del lupus eritematoso sistémico (LES) en los adultos3. 
Las principales manifestaciones clínicas son cutáneas y 
cardíacas. La complicación más grave es el bloqueo de 
conducción cardíaca completo4.

El LEN ocurre en hijos de madres que presentan 
auto-anticuerpos para los antígenos citoplasmáticos A 
y/o B del Síndrome de Sjögren. Se estima que aproxi-
madamente un 2% de las madres con estos auto-an-
ticuerpos tendrán hijos afectados por la enfermedad, 
con una recurrencia del 20% en embarazos sucesivos3. 
Dado que se trata de una enfermedad infrecuente, es 
necesario conocer las manifestaciones clínicas cutá-
neas con el fin de promover un diagnóstico temprano. 

Las manifestaciones más reportadas en la literatura 
son cutáneas y cardíacas, pero también se puede obser-
var compromiso hematológico y hepatobiliar5,6.

Si bien, en la mayoría de los casos, la evolución de 
LEN es benigna, existe riesgo de compromiso grave 
de la conducción miocárdica, por lo que su detección 
oportuna es fundamental.

El objetivo del manuscrito es describir un caso clí-
nico característico de lupus eritematoso neonatal, re-
saltando las manifestaciones clínicas y el estudio com-
plementario necesario para confirmar el diagnóstico y 
evaluar posibles complicaciones. Además, destacar la 
oportunidad del diagnóstico de la patología materna 
a partir del diagnóstico de la enfermedad en el recién 
nacido.

Caso Clínico

Mujer de 33 años de edad, con antecedentes de hi-
pertensión arterial esencial, quien asiste a evaluación 
de dermatología por su hijo, neonato de sexo masculi-

misión de los signos cutáneos y normalización de los exámenes de laboratorio. Conclusiones: Si bien, 
las manifestaciones cutáneas de LEN son transitorias y benignas en el neonato, estas pueden ir acom-
pañadas de complicaciones de riesgo vital que requieren una búsqueda activa y un manejo oportuno 
por el equipo médico. Un 25% de las madres de hijos con LEN son asintomáticas, o desconocen su 
diagnóstico de LES previo al parto, por lo que el diagnóstico oportuno de LEN en un neonato permite 
diagnosticar a las madres asintomáticas, optimizando su seguimiento y manejo. 
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no de 15 días de vida, por aparición reciente de placas 
redondeadas, eritematosas, de bordes solevantados, no 
descamativas que se inician en región retroauricular 
(figura 1) a los 5 días de nacer y que luego compro-
meten abdomen (figura 2), tronco posterior y ambos 
pliegues inguinales del recién nacido (figura 3). El 
neonato, nacido en invierno, no recibió fototerapia en 
ningún momento.

La madre, quien cursó con un embarazo fisiológico 
controlado, sin antecedentes perinatales de relevancia, 
no presentaba antecedentes personales ni familiares de 
enfermedades del tejido conectivo. 

Debido a la alta sospecha de lupus neonatal, se efec-
tuó estudio tanto a la madre como al recién nacido. 
La madre presentó anticuerpos antinucleares positivos 
título 1/1280, patrón moteado, anticuerpos anti-DNA 
doble hebra positivos título 1/20 y anticuerpos anti-
RO y anti-LA positivos con valores mayores a 200 U/
ml. Fue evaluada en reumatología y en interrogatorio 
dirigido refiere historia de fatiga, alopecia, xeroftalmia, 
acrocianosis y úlceras no dolorosas recurrentes a nivel 
de mucosa labial. Al examen físico se evidenció eritema 
malar y lívedo reticular esbozado en ambas extremi-
dades superiores. Se planteó el diagnóstico de Lupus 
eritematoso sistémico con Síndrome de Sjogren aso-
ciado, apoyado por un Test de Schirmer compatible 

con ojo seco severo por hipolacrimia. Se inició terapia 
esteroidal con prednisona 20 mg diarios por 30 días, 
luego dosis decrecientes por 8 semanas hasta su sus-
pensión asociado a hidroxicloroquina en dosis de 200 y 
400 mg en días alternos, con buena respuesta y mejoría 
del estado general. La madre se mantiene estable de su 
enfermedad de base y en controles con reumatología 
hasta la actualidad.

En el estudio del recién nacido, un electrocardio-
grama inicial resultó dentro de límites normales, luego 
un Holter de ritmo mostró conducción aurículo-ven-
tricular e intra-ventricular normales y un ecocardio-
grama doppler mosstró un foramen oval permeable. 

Figura 1. Se observa lesiones anulares, eritematosas y otras pla-
cas eritematosas en región retroauricular y occipital.

Figura 3. Se observa lesiones policíclicas, de borde pardo en ambos pliegues 
inguinales.

Figura 2. Se observa lesiones anulares eritematosas, de bordes solevantados 
en tronco y abdomen.
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En los exámenes de sangre destacaba neutropenia mo-
derada (RAN = 620), alteración de las pruebas hepáti-
cas con elevación leve de transaminasas (GOT 95 UI/L 
y GPT 130 UI/L) y presencia de anticuerpos anti Ro y 
anti La positivos. Se indicó fotoprotección y se realizó 
seguimiento con exámenes a los 2 y 5 meses de vida que 
mostraron recuperación de la neutropenia, normaliza-
ción de las pruebas hepáticas y disminución de los títu-
los de anticuerpos antes mencionados. En los controles 
dermatológicos se constató regresión completa de las 
lesiones cutáneas a los 2 meses de seguimiento.

Discusión

Si bien el pronóstico de LEN es favorable cuando 
existe compromiso exclusivamente cutáneo, la pre-
sencia de compromiso de la conducción miocárdica, 
empeora este pronóstico7. En relación a los órganos 
afectados en esta enfermedad, las manifestaciones más 
comunes son las lesiones cutáneas, en aproximada-
mente 40% de los casos y el compromiso de conduc-
ción miocárdica en un 25% de los casos3, por lo que era 
esperable en nuestro caso, que la sospecha diagnóstica 
haya surgido a partir de las manifestaciones cutáneas. 
Otros sistemas que pueden verse involucrados son el 
hematológico, hepatobiliar, nervioso central y pulmo-
nar3,5,8. El LEN es la causa más frecuente de bloqueo 
cardíaco completo congénito, que con mayor frecuen-
cia se desarrolla entre las 18 y 26 semanas de gestación 
y muy rara vez inicia posterior a las 26 a 30 semanas3. 

Si bien, esta condición puede generar una frecuen-
cia cardíaca más baja de lo esperado, aproximadamen-
te la mitad de los lactantes con bloqueo cardíaco de-
bido a LEN no requieren tratamiento. La otra mitad 
requerirá implantación de un marcapasos6. En ello ra-
dica la importancia de un diagnóstico oportuno, dado 
que se permite ir en búsqueda de manifestaciones re-
lacionadas con la enfermedad que pueden implicar un 
aumento en la morbimortalidad del paciente. En nues-
tro caso, el paciente no presentó signos de bloqueo car-
díaco de manera antenatal ni postnatal, descartándose 
esta complicación mediante electrocardiograma, Hol-
ter de ritmo y ecocardiograma.

Dentro de las manifestaciones hematológicas es 
posible detectar anemia, neutropenia, trombocitope-
nia y muy infrecuentemente anemia aplástica. Estas 
manifestaciones son generalmente transitorias y se 
presentan en el 20% de los casos. Rara vez se presentan 
de forma aislada3. En relación a las manifestaciones he-
páticas, en el 15%-25 % de los pacientes se puede ob-
servar elevación asintomática de las aminotransferasas, 
colestasia o hepatomegalia3. Algunos pacientes pueden 
presentar macrocefalia con o sin hidrocefalia, pero es-
tos hallazgos son extremadamente infrecuentes9.

Las lesiones cutáneas características son placas eri-
tematosas de forma redondeada o elíptica, frecuente-
mente escamosas, de bordes regulares y, en ocasiones, 
solevantados. También se pueden observar lesiones 
maculares. Las lesiones miden aproximadamente 1 cm 
de diámetro y pueden coalescer formando grandes 
áreas eritematosas policíclicas.  Estas se presentan con 
mayor frecuencia en áreas fotoexpuestas, como cara y 
cuero cabelludo y, en ocasiones, se presentan en la re-
gión periorbitaria y malar tomando la forma clásica de 
“ojos de mapache”. Habitualmente, la exposición solar 
exacerba las lesiones, lo que podría explicar que estas 
aparezcan más frecuentemente en zonas fotoexpuestas. 
Ocasionalmente, el compromiso es más extenso, inclu-
so en zonas fotoprotegidas, lo que grafica que no es ab-
solutamente necesaria la exposición solar para que se 
presenten lesiones cutáneas6. 

Las lesiones suelen desaparecer en semanas a me-
ses, siendo el plazo de 6 meses el más frecuentemente 
descrito, lo que coincide con la depuración de anti-
cuerpos maternos de la circulación del lactante3,7.

Una cohorte que incluyó 47 madres y sus 57 hijos 
diagnosticados con LEN mostró que 14 de los lactantes 
desarrollaron el compromiso cutáneo posterior a la ex-
posición a la luz solar. La edad media de presentación 
fue a las 6 semanas de vida y el tiempo promedio de 
duración de la erupción fue de 17 semanas. Todos los 
pacientes presentaban compromiso de la región facial, 
seguido de compromiso del cuero cabelludo, tronco, 
extremidades, cuello y áreas intertriginosas. En la ma-
yoría de los lactantes, la erupción se resolvió sin dejar 
secuelas, sin embargo, un cuarto de los pacientes pre-
sentó lesiones residuales tales como telangiectasias y 
despigmentación10.

De las manifestaciones cutáneas, nuestro paciente 
presenta una erupción cutánea de características simi-
lares a las descritas en la bibliografía, sin embargo, la 
distribución de este no es la más característica, ya que 
fuera de las lesiones retroauriculares no presenta otras 
lesiones en cara y cuero cabelludo, siendo en nuestro 
paciente predominantes en tronco y zona inguinal, 
estas últimas áreas protegidas de la exposición solar. 
Además, las lesiones se presentan en un mes invernal y 
sin otro factor gatillante como fototerapia. El diagnós-
tico de LEN se realiza cuando la madre presenta anti-
cuerpos para los autoantígenos del Síndrome de Sjö-
gren tipo A y B y el feto o recién nacido desarrolla al-
guna de las manifestaciones características. En nuestro 
caso, las manifestaciones cutáneas de aparición precoz 
permitieron estudiar y descartar manifestaciones más 
graves en el recién nacido, hacer el seguimiento ade-
cuado y realizar el estudio pertinente a la madre3. El 
diagnóstico diferencial de lesiones anulares en el perío-
do neonatal incluye LEN, dermatitis atópica, trauma-
tismo o infección micótica.  En neonatos con sospecha 
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hemograma, función hepática y electrocardiograma 
buscando las diferentes alteraciones que se pueden ex-
presar en esta patología3. Si bien, no es necesaria para 
el diagnóstico, ocasionalmente se realiza biopsia cutá-
nea, la cual muestra alteraciones similares a las de LES, 
las cuales incluye dermatitis de interfase, degeneración 
vacuolar de la capa basal, edema dérmico, atrofia epi-
dérmica, hiperqueratosis, taponamiento folicular, au-
mento de grosor de la membrana basal, depósito de 
mucina en dermis, infiltrado linfocítico variable con 
depósito granular de inmunoglobulina G en la unión 
dermo-epidérmica3,8.

Aproximadamente un cuarto de las madres es asin-
tomático al momento del nacimiento de su primer hijo 
con LEN3, aunque algunos estudios describen que este 
valor puede alcanzar hasta un 50%3,8. Esto resalta la 
importancia de identificar el cuadro clínico del neo-
nato para diagnosticar a la madre, quien con el tiempo 
puede llegar a desarrollar LES o SS3,11. Un estudio de-
mostró que la probabilidad de una madre asintomática 
de desarrollar LES a los 10 años posterior al parto fue 
de 18,6% y de desarrollar Síndrome de Sjögren fue de 
27,9%12.  En nuestro caso, el diagnóstico materno se 
hizo a propósito del diagnóstico del hijo. Si bien, cuan-
do fue interrogada en forma dirigida por un especialis-
ta presentaba síntomas de enfermedad, desconocía su 
diagnóstico. Dado lo anteriormente expuesto, se debe 
considerar el diagnóstico de LEN como un marcador 
de enfermedad autoinmune de la madre, por lo que 
ante la sospecha de LEN se debe buscar anticuerpos 
tanto en la sangre de la madre como la del hijo. En el 
95% de los casos, se encuentra anticuerpos anti-Ro/
SSA6.

En relación al tratamiento, como las manifestacio-
nes no cardiológicas del LEN se resuelven de forma 
espontánea, en la mayoría de los casos se sugiere sólo 
observación y protección solar3. En casos de telangec-
tasia residual puede resolverse con láser3. Los corticoi-
des tópicos no han demostrado cambiar el curso de las 
lesiones cutáneas3. En nuestro caso se realizó segui-
miento clínico y de laboratorio del paciente hasta que 

las alteraciones cutáneas y de laboratorio remitieron 
espontáneamente. En casos de anemia sintomática y/o 
trombocitopenia puede llegar a ser necesaria la trans-
fusión. En el caso de bloqueo auriculoventricular el 
manejo es realizado por cardiología pediátrica3.

Conclusión 

Tal como se describe en este caso clínico, el diag-
nóstico oportuno y certero de LEN en el recién nacido 
permite descartar complicaciones vitales en el paciente 
y hacer el diagnóstico de enfermedad autoinmune a la 
madre.

Es de importancia dar a conocer esta enfermedad, 
ya que el diagnóstico de LEN favorece el tratamiento 
oportuno y pesquisa de complicaciones tanto en la ma-
dre como en el hijo. 
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