ED
CA
DO
NO

Programa de Educaciéon Médica Continua
de Archivos Argentinos de Dermatologia

M)

ARCHIVOS

Argentinos de Dermatologia

www.archivosdermato.org.ar/educandonos/
info@archivosdermato.org.ar

Pitiriasis
rubra pilaris

circunscripta

juvenil

b

N o
e Pa. ]
= A

r -
A A

ISSN 2683-8753

Pioderma
gangrenoso
asociado

a Hepatitis C

Metastasis
cutaneas por
adenocarcinoma
de endometrio
sobre cicatriz

de laparotomia

Querion de
celso por

trichophyton
mentagrophytes
var. interdigitale

Lupus ampollar
como forma
de presentacion

de lupus
eritematoso
sistémico




XYLITOL ADAPALENO NIACINAMIDA

UNICA ASOCIACION DE ADAPALENO
QUE RESTAURA LA BARRERA CUTANEA
E INHIBE EL BIOFILM DE C. ACNES

A N

ADAPALENO 0,3%

e

(]

o0 8
‘. S
\ s

) =

2 5

S O

i Pz
e I8 o W
W< w<s s
e 2 Tl
X3 : X5:0:
QA< Q<els

Human ‘
Microbiome




Educando Nos

Sumario

Ao 2022, Volumen 8, Niimero 1
Enero, Febrero, Marzo 2022
ISSN 2683-8753

Editorial

Las infecciones de transmisién
sexual en la pandemia COVID-19
Leiro Viviana

Reglamento de publicacién

Casos clinicos

Pioderma gangrenoso asociado
a Hepatitis C

Troya Lema Jonathan, et al.
Policlinica Bancaria, CABA.

Radiodermitis aguda
por braquiterapia

Farias Chincuini Antonella, et al.
Hosp. Pedidtrico del Nifio Jesus, Cdrdoba.

Metastasis cutaneas

por adenocarcinoma

de endometrio sobre cicatriz
de laparotomia

Lepore Alejandra, et al.
Hosp. Héroes de Malvinas, Buenos Aires.

Pitiriasis rubra pilaris
circunscripta juvenil

Ferrea Maria Victoria, et al.
Hosp. General de Agudos “José Maria Penna”, CABA.

Consejo
Editorial

A

30

38

ARCHIVOS www.archivosdermato.org.ar/educandonos/

Argentinos de Dermatologia  info@archivosdermato.org.ar

Enfermedad de Behcet
con compromiso
sistémico

Diaz Diego Luis, et al.

Lab. Neuquino de Dermatopatologia, Neugquen.

Querioén de celso por
trichophyton mentagrophytes
var. interdigitale

Kenneth Salazar Madrigal, et al.
Hosp. Carlos Luis Valverde Vega, San Ramon de Alajuela,
Costa Rica.

Morfea generalizada
asociado a Liquen
escleroatréfico

Palermo Carla, et al.
Hosp. Provincial de Rosario, Santa Fe.

Lupus ampollar como forma
de presentacion de lupus
eritematoso sistémico

Gallmann Ana Lucia, et al.
Clinica Universitaria Reina Fabiola, Crdoba.

Eczema
Coxsackium

Palmero Luisa, et al.
Hosp. Privado Universitario de Cérdoba.

Disefio editorial e impresion:
Arte 7 Letras

Ayacucho 457 3° 33 - C1026AAA
Ciudad Auténoma de Buenos Aires
www.arteyletras.com.ar



Clidansoo

‘e %000, CLINDAMICINA 300MG

SUPERANDO LIMITES ANTE
LA RESISTENCIA BACTERIANA

BAJO iNDICE DE RESISTENCIA CLIDAN 300
1 CLINDAMICINA
ALTA EFECTIVIDAD FRENTE A ANAEROBIOS |
TRATAMIENTO DE INFECCIONES PROFUNDAS |- [[RSRAsP T Soumm Cassara

R
Cassara

Vocacién cientifica. Compromiso social.



% EDITORIAL

N

Las infecciones de transmision sexual en la pandemia COVID 19

Las enfermedades de transmisién sexual (ETS)
han estado ligadas a la historia de la humanidad
durante muchos siglos. Se creia que eran culpa de
Venus y debido a esto obtuvieron su primer nombre,
enfermedades venéreas; posteriormente, se descubre
que Venus no era la culpable y se convirtieron en
ETS, pero hace poco tiempo se enconird que la
mayoria de los casos eran asintomaticos y su nombre
cambié nuevamente y actualmente se conocen como
Infecciones de Transmisién Sexual (ITS).

Las ITS suponen un problema de salud global, de
importancia creciente debido al aumento progresivo
de su incidencia. Segun datos de la Organizacion
Mundial de la Salud, cada dia mas de un millén de
personas contraen una ITS, lo que significa que
anualmente unos 376 millones de personas contraen
infecciones por Chlamydia trachomatis, Neisseria
gonorrhoeae, Trichomonas vaginalis y Treponema
pallidum. Como ejemplos, mas de 290 millones de
mujeres estan infectadas por el virus del papiloma
humano, y el nUmero de personas con infeccion genital
por virus del herpes simple supera los 500 millones.

La pandemia de COVID-19 ha supuesto un impacto
hasta ahora nunca visto en la actividad sanitaria
global de todo el mundo. Acapar6 nuestra atencion
y recursos, retrasando examenes médicos de rutina
con disminucion en las pruebas de deteccion y
vigilancia de ITS.

Desde los Centros para el Control y la Prevencién
de Enfermedades (CDC) se han ofrecido guias y
directrices de cara a seguir ofreciendo tratamiento y
prevencion efectivos de las ITS en momentos en que
la actividad clinica presencial se ha visto limitada.

Se presentan desafios sustanciales para la prevencion
del VIHy otras ITS.

La recomendacién actual es priorizar a los pacientes
con clinica sugestiva de ITS, contactos de riesgo y/o
riesgo de complicaciones derivadas de la infeccion.

Se proyectan aumentos importantes en la incidencia de
sifilis, N. gonorrhoeae, C. trachomatis y VIH que pueden
tardar afios en volver a los niveles anteriores a COVID-19.
Esto requiere mejores mensajes claros de salud sexual
y enfoques innovadores para abordar las brechas de
servicio durante la actual pandemia de COVID-19.

A pesar de la aparente disminuciéon en el numero
de diagnosticos de ITS en relacion con la situacion
de pandemia y las medidas aplicadas, los datos
muestran que no se inhibieron completamente las
conductas sexuales de riesgo. Ante esta realidad vy
aun en situaciones sin precedentes como la actual,
consideramos necesario desestigmatizar las ITS y
promover la busqueda de atencion médica de todos los
pacientes con sintomatologia sugestiva. Recordemos
que muchas ITS son asintomaticas y por lo tanto, es
probable que haya ocurrido una disminucién sustancial
en el numero de ITS detectadas y tratadas.

Las actividades post COVID deberan enfocarse en
recuperar oportunidades perdidas.

Cabe destacar la importancia del dermatdlogo en
el manejo de las ITS como parte destacable de
nuestra especialidad. Es muy importante que los
dermatélogos tengamos un alto indice de sospecha
para evitar retrasos en el diagndstico y tratamiento, lo
que es clave tanto para el paciente como para frenar
la cadena de transmision epidemioldgica.

Dra. Viviana Leiro
Coordinadora Unidad de Dermatologia
Hospital F. J. Mufiiz
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INTRODUCCION

El pioderma gangrenoso (PG) es una enfermedad
inflamatoria ulcerativa no infecciosa de la piel, que se
encuentra en el espectro de las dermatosis neutrofilicas.
La causa de esta enfermedad es incierta.”* Se conocen
cuatro formas clinicas de PG: ulcerosa (clasica), ampollar,
pustulosa y vegetante.'? El diagnéstico de PG requiere
una correlacién clinico-patolégica y a menudo el mismo
se realiza después de la exclusion de otras patologias.>®

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 59 afios de edad, con
antecedentes de colitis ulcerosa en 1977, que requirid
reseccion distal de colon y recto asi como ileostomia,
con reconstruccién del transito un afio después. El
paciente fue internado en el Servicio de Clinica Médica
por presentar Ulcera en regién glutea de dos semanas de
evolucioén, secundaria a la aplicacion de un inyectable
intramuscular. Una semana después de este episodio,
aparecieron lesiones similares en miembros inferiores,
que fueron tratadas con mupirocina tépica y antibiéticos
(ampicilina sulbactam y claritromicina), sin respuesta al
tratamiento.

Al examen dermatolégico presentaba ulceras en gluteo
(Fig. 1) y en miembros inferiores (Figs 2 y 3) con bordes
socavados, rodeadas de halo eritematoso. El fondo de
las Ulceras era necrético, con secrecién serohematica
y extremadamente dolorosas. Se realizé6 biopsia de
las lesiones con diagnéstico presuntivo de pioderma
gangrenoso y se solicitdé cultivo bacteriolégico
y micolégico. Se realizaron serologias virales y
colagenograma. En el laboratorio se presentaban
los siguientes datos positivos: trombocitopenia,
alteracién del hepatograma (TGO 182, TGP 87),
eritrosedimentacion acelerada, hipoalbuminemia y
serologia para el virus de la hepatitis C positiva, con
una carga viral de 1.261.553 Ul/ml.

En la histopatologia se observé la epidermis ulcerada
con hiperqueratosis y acantosis, a nivel de la dermis
infiltrado infamatorio a predominio de neutréfilos. (Fig. 4)
A partir de esta asociacion clinico/patolégico se arribo al
diagnéstico de PG, indicandose curaciones con solucion
fisioldgica, crema con cloranfenicol/colagenasa en zonas
de necrosis y clobetasol ungliento en zona perilesional.
Se inici6 tratamiento con pulsos de metilprednisolona 1
gr. endovenoso por 3 dias y se continué con minociclina

Pioderma gangrenoso asociado a Hepatitis C

Figura 2. Ulcera en miembro inferior.
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100 mg cada 12 horas. Fue valorado por el Servicio

de Infectologia para iniciar tratamiento por hepatitis
C. Presentd buena evolucion, con resolucion de las
lesiones. (Fig. 5)

El virus de la hepatitis C no solo causa inmunosupresion;
también contribuye a una activacién del sistema
inmune que desencadena diversas enfermedades que
constituyen manifestaciones extrahepaticas del mismo;
entreellas, el PG. Este cuadro consiste en unaenfermedad
inflamatoria ulcerativa no infecciosa de la piel, que
pertenece al espectro de las dermatosis neutrofilicas
ya que la histologia muestra un infiltrado inflamatorio a
predominio de neutréfilos. Las caracteristicas distintivas
de la enfermedad son el fendmeno de patergia y la
respuesta rapida a tratamientos inmunosupresores.?®
El 50 a 78 % de los casos se encuentra asociado a
enfermedades sistémicas.?® DeFilippis et al, describieron
823 casos de PG, en los que el 62.2% se asociaron
con enfermedad inflamatoria intestinal (Colitis Ulcerosa
y Enfermedad de Crohn), 16.1% con poliartritis y
12.5% con trastornos hematolégicos.® También se han
descrito casos asociados con hepatitis C.'® Nuestro

paciente presentaba hepatitis ¢ crénica, detectandose
una hepatitis C en actividad. El virus de la hepatitis C
afectaria el compromiso de las células T colaboradoras,
la proliferacion de células T y la hipermutacion de
inmunoglobulinas que produciria desregulacion del
sistema inmune con la consecuente aparicién del PG."
La lesion de PG generalmente es Unica, pero pueden
ser multiples con tendencia a confluir3 Clinicamente
se observa la presencia de pustulas hemorragicas,
nédulos dolorosos o multiples vesicopustulas. Estas
lesiones evolucionan en el transcurso de dias a Ulceras
destructivas que crecen centrifugamente con bordes
socavados, ligeramente violaceos, zona circundante
eritematosa, centro necrético con presencia de sangre,
pus Yy tejido de granulacion. Se localizan principalmente
en las extremidades inferiores y el tronco.'23612 En
ocasiones las lesiones pueden ser muy profundas y
llegar hasta la aponeurosis, con exposicion de tendones
y musculos que al remitir dejan una cicatriz cribiforme.?
Las lesiones pueden iniciarse de novo o sobre areas con
afectacion previa. El desarrollo de estas lesiones puede
ser exacerbado por traumas; mecanismo conocido como
fenémeno de patergia,®® presente en el 36 % de los casos
segun un trabajo nacional que representa la segunda
casuistica a nivel mundial.’® En nuestro caso las lesiones
de PG se presentaron posterior al trauma provocado por
una inyeccién intramuscular. La etiopatogenia del PG es
poco conocida; sin embargo, se sugiere una alteracion
de la respuesta inmune frente a algun factor (traumatico,
inflamatorio o neopléasico), también se ha descrito la
disfuncion neutrofilica, especialmente defectos en la
quimiotaxis, sobreexpresion de algunas citoquinas como
la interleuquina 8 y 16, asi como otras anomalias de la
inmunidad humoral y celular.? El PG carece de estudios
de laboratorio y marcadores histolégicos especificos;
sin embargo, se han propuesto criterios clinicos para el
diagnostico. En este contexto se requiere el cumplimiento
de dos criterios mayores:

1.- Ulcera dolorosa, con bordes socavados violaceos e
irregulares de rapida progresion.

2.- Exclusion de otras causas de Ulceras cutaneas
y al menos dos criterios menores, que incluyen: a)
antecedente de fendmeno de patergia o cicatriz cribiforme
de las lesiones, b) enfermedades sistémicas asociadas
con PG, c) hallazgos histopatolégicos (neutrofilia,
inflamacion y vasculitis linfocitica) y d) rapida respuesta al
tratamiento sistémico con corticoides. El PG también es
un diagnéstico de exclusion; por lo tanto, es fundamental
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Figura 4. (H/E-40x) Infiltrado inflamatorio con predominio de neutréfilos.

realizar cultivos para gérmenes comunes, micobacterias,
hongos y leishmania con el fin de descartar etiologia
infecciosa.’®' El tratamiento del PG es un desafio y
esta encaminado a reducir la inflamacién que conduce
a la formacion de ulceras. La elecciéon del tratamiento
depende de varias condiciones como: localizacién,
tamario, numero de lesiones, compromiso extracutaneo,
enfermedades asociadas, costo y efectos secundarios.
El 6ptimo manejo de PG también incluye aspectos
clinicamente relevantes como evitar desencadenantes,
cuidado apropiado de las Ulceras y manejo adecuado del
dolor.? La terapia topica o intralesional se recomienda
en Ulceras pequeias, siendo los corticoides, la droga
de primera eleccion. También se han descrito el uso de
otros tépicos como: tacrolimus, cromoglicano de sodio,
dapsonay acido 5 aminosalisilico.!? Los corticosteroides
sistémicos constituyen el tratamiento de primera linea,
meprednisona via oral a dosis de 0.5 a 1 mg/kg/dia, se
ha utilizado también pulsos endovenosos de 1000 mg
dia, la respuesta puede verse a los 2 o 3 dias.'?

En lo que respecta a la terapia ahorradora de corticoides,
la minociclina es la droga con mayor respuesta. También

se han utilizado clofazimine, doxiciclinay ciclofosfamida.®
En relacion al caso descrito, obtuvimos respuesta Figura 5. Cicatrices en miembros inferiores.
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INTRODUCCION

La radioterapia es uno de los pilares en el tratamiento de
pacientes con cancer. La irradiacién sobre estructuras
de la piel interfiere en la maduracion, reproduccion y
repoblacion de estas células.! Se denomina radiodermitis
a la toxicidad cutanea radioinducida la cual es
condicionada por multiples factores: tipo de radiacién,
dosis, tiempo de exposicion, zona y tipo de tumor a
tratar, sensibilidad individual y tratamiento quimio-
sensibilizante previo.?®

El desarrollo de radiodermatitis aguda es un evento
esperado en todos los pacientes, clasificandose en
4 grados segun la intensidad clinica que varia desde
eritema leve a ulceracién y necrosis® Se presenta un
caso de un paciente con radiodermitis aguda grado 3,
posterior al tratamiento con cirugia y braquiterapia de
dos carcinomas basocelulares localizados en espalda,
sin los cuidados cutaneos adecuados y resistente al
tratamiento.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 44 afios de edad,
trasplantado cardiaco en tratamiento farmacoldgico con
inmunosupresores durante 24 afios, derivado del servicio
de oncologia de otra institucién por dos ulceraciones
sangrantes en espalda, que aparecieron dias después del
tratamiento con 10 sesiones de braquiterapia, realizadas
en 5 dias a una dosis total de 45 Gy, de dos carcinomas
basocelulares con margenes comprometidos. El cuadro
clinico inicié con erosiones dolorosas y sangrantes que
fueron tratadas con sulfadiazina de plata, manzanilla y
violeta de genciana, sin mejoria clinica. Al examen fisico
presentaba dos ulceraciones, eritematosas, himedas,
sangrantes, de bordes definidos, regulares, infiltradas,
rodeadas de halo hiperpigmentado periférico en la
espalda.

La superior de 11 x 13 cm vy la inferior de 12 x 10,5
cm., ambas muy dolorosas. Se decidi6 realizar toilette
quirdrgico, curaciones seriadas con solucion fisiologica,
gasa furacinada, vendaje oclusivo y analgesia. No referia
medidas higiénicas ni cuidados cutaneos con emolientes
ni corticoides tépicos ante sus manifestaciones clinicas.

COMENTARIOS

La radioterapia es el uso de radiacién de alta energia para
producir alteraciones en el ADN celular, destruyendo la

Radiodermitis aguda por braquiterapia

Figura 1. En dorso, dos ulceraciones, la superior de 11 x
13 c¢m y la inferior de 12 x 10,5 cm., de bordes definidos,
regulares, rosados, fondos humedos, sangrantes, rodeadas
de halo hiperpigmentado. De 10 dias de evolucion, previo a
primera curacion.

Albert Camus



Radiodermitis aguda por braquiterapia

Figura 2. Dos placas cicatrizales, delimitadas, rosadas con
halo periférico hiperpigmentado. Cada una con ulcera central,
humeda, de borde irregular, secretantes. De un afio de
evolucion.

capacidad de las células cancerigenas de reproducirse.
La piel es un drgano con alta radiosensibilidad y
susceptible de dafio debido a la rapida proliferacién
celular y maduracién. La radiodermitis es un efecto
secundario muy comun, entre el 80 y el 90% de estos
pacientes experimentan algun grado de radiodermatitis
durante el tratamiento, que a menudo, conduce a
retrasos en la terapia y a una disminucion del estado de
salud y calidad de vida de los pacientes.’

Segun la Revista Mexicana de Dermatologia en la “Guia
de practica clinica para prevencion y tratamiento de la
radiodermatitis aguda”, el estado de la piel se debera
evaluar por lo menos una vez a la semana y se califica
con la escala de toxicidad del grupo de oncologia y
radioterapia (RTOG, Group Radiation Therapy Oncology)
que la encuadra en cuatro grados de severidad. El grado
1 incluye eritema folicular, depilacién, descamacion seca
y disminucién de la sudoracion; el grado 2 un eritema
brillante, descamaciéon humeda en parches, limitada

a zona de pliegues, y edema moderado. El grado 3
descamacion humeda confluente en otras areas ademas
de pliegues y edema. Y por ultimo el grado 4 ulceracién,
hemorragia, necrosis.* Clinicamente la piel tratada con
radioterapia presentara en una primera fase un eritema
no visible o prodréomico en las 24 horas siguientes a la
exposicion. Secundariamente un eritema ya visible tras
un periodo de latencia de 6 a 12 dias desde la exposicion,
edema, hiperpigmentacién, erosion, descamacion (seca
o humeda), alopecia y xerosis.® Estas reacciones pueden
intensificarse de acuerdo con el plan de tratamiento
recibido, con una dosis alta completa, dosis alta
fraccionada y extension del area irradiada.

La quimioterapia y los factores relacionados con el
paciente, como la edad, el color de la piel, los habitos
de fumar y la obesidad también agravan las reacciones
cutaneas.® El cuidado de la piel en pacientes que reciben
radioterapia es un tema controvertido, no hay pruebas
suficientes en cuanto a los productos para la prevencién
o el tratamiento de la dermatitis por radiaciéon, aunque

e
Se denomina

radiodermitis
al conjunto
de lesiones
dermatologicas
gue aparecen
debido a la
exposicion de la
piel a radiaciones
lonizantes de alta
energia.




Figura 3.Dos placas cicatrizales, esclerdticas, delimitadas,
blanco-rosadas con maculas eritematosas y telangiectasias,
rodeadas de halo periférico hiperpigmentado residual. Cada
una con una Ulcera central, de borde irregular, cubiertas de
costras serohematicas que emanan secrecion serosa clara
espontaneamente. De afio y medio de evolucion, luego de
mdltiples tratamientos, sin lograr curacion completa.
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las formulaciones tépicas se utilizan comdnmente como
alternativa para controlar las reacciones cutaneas’,
se cree que al afadir una capa de producto a la piel
produciria un incremento en la dosis de radiacién
aplicada a la superficie (efecto bolo) y que los elementos
metalicos podrian producir radiacién secundaria en la
superficie cutanea, lo que también aumenta la dosis de
radiacion; como ocurriria con el uso de jabones, cremas
y desodorantes. También difieren las opiniones en el
manejo de la descamacion seca y humeda, el uso de
corticoesteroides tépicos, fomentos con solucién salina,
apositos oclusivos o en gel y antibidticos tépicos.”
Tampoco existen datos de eficacia y de seguridad a largo
plazo para proponer el uso rutinario de la braquiterapia en
el CBC, siendo actualmente la cirugia el gol estandar de
tratamiento. A pesar de una amplia gama de estrategias
de apoyo, la radiodermatitis sigue siendo un problema
importante que requiere mejoras adicionales en la
prevencion y el tratamiento.

Esimportante saberelegirlaopciénterapéuticaadecuada,
preparar correctamente el area cutanea a irradiar y el
cumplimiento de los cuidados post irradiacion, por parte
del equipo de salud como su continuidad en el domicilio.
Con la experiencia de nuestro caso, se concluye que
se debe lograr un manejo integral del paciente con
las diferentes especialidades, para poder prevenir los
efectos adversos severos y las posibles complicaciones
de dicho tratamiento.
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INTRODUCCION

Las metastasis cutaneas (MC) son manifestaciones de
neoplasias internas o propias de la piel que evidencian
la extension o diseminacion de un proceso maligno. La
importancia del medico dermatoélogo en conocer las di-
versas formas de presentacion clinica de las MC amplia
la posibilidad de realizar un diagnéstico que permita in-
staurar un tratamiento adecuado y temprano.’ Estas se
definen como el crecimiento de células cancerigenas en
la dermis y/o el teljido celular subcutaneo, originadas
de una neoplasia interna con la cual no tienen solucién
de continuidad; la propagacién por contiguidad de una
neoplasia subyacente no se considera una verdadera
metdstasis.'? Este concepto difiere de lo que se conoce
como extension tumoral directa.’® El compromiso der-
matolégico se produce por la extensién hacia la piel de
una neoplasia maligna localizada en otro érgano por su
simple crecimiento tumoral o por implantacién mecanica
iatrogénica secundaria a una puncién transcutanea o una
cirugia. %4 La principal diferencia entre ambos procesos
radica en el mecanismo fisiopatogénico, el cual guarda
estrecha relacion con el pronoéstico y la terapeutica. En
las MC, las células neoplasicas, antes de alcanzar la piel
deben entrar en la circulacion a través de la red de vasos
sanguineos o linfaticos.'® Por esta razén, otros 6rganos
y sistemas pueden verse afectados simultaneamente.$

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 63 afios de edad, con
antecedentes de adenocarcinoma de endometrio, grado
estructural 1, grado nuclear 2 que infiltraba la pared
miometral hasta 1 mm de la serosa, la regién istmica y la
pared cervical (pT 2, pN X, pM X- Estadio Il) por la que
se efectud histerectomia total con anexectomia bilateral
en el afio 2015. En dicha oportunidad, los margenes
quirdrgicos se hallaron libres de lesién y se estudié el
liquido peritoneal que no evidencié atipias celulares
en el extendido citolégico. Permanecia con controles
ginecoldgicos y oncolégicos en forma periddica hasta
que en el aflo 2017 se realiza Tomografia Axial Computada
de abdomen y pelvis sin contraste que evidencié una
imagen hipodensa de aspecto quistico en valva anterior
del rifidn derecho y una formacién con densidad de
partes blandas en regién inguinal izquierda de 49 x 41 mm
compatible con conglomerado adenopatico. Concurrio
a la consulta dermatoldgica luego de tres afos de la
histerectomia y presentaba lesiones nodulares multiples,
de consistencia dura e indoloras de color piel normal,

Metastasis cutaneas por adenocarcinoma
de endometrio sobre cicatriz de laparotomia

Figura 1. Lesiones nodulares de 1 cm de didametro y tumorales
adyacentes a cicatriz de laparotomia por histerectomia.

Figura 2. Lesiones nodulares y tumorales con sangrado
espontaneo de las mismas.
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Figura 4. (HE-20x) Células atipicas tumorales que se disponen
en nddulos infiltrando dermis.

Figura 5. Receptor de estrogenos (+)



umbilicadas de 1 cm de didmetro aproximadamente con
sangrado espontaneo, localizadas en region abdominal
adyacentes a la cicatriz de laparotomia de varios meses
de evolucién. Dichas lesiones no se acompafnaban de
otros signos clinicos. (Figs. 1y 2) Se realizé una biopsia
de piel de una de las lesiones nodulares umbilicadas con
diagnostico presuntivo de metéstasis cuténeas.

El informe histopatolégico con tincién de hematoxilina
eosina reveld una proliferacion de células atipicas que
infiltran dermis superficial y profunda. Las mismas se
disponen en noédulos. Las células presentan nucleos
hipercromaticos y otros vesiculosos con nucleolos
evidentes y leve pleomorfismo. Presencia de escasas
mitosis atipicas. (Fig. 3) La epidermis suprayacente
muestra areas de paraqueratosis y ulceracion focal
con costra fibrinoleucocitaria. A mayor aumento se
objetivaron las células atipicas tumorales que se
disponen en nddulos infiltrando dermis. (Fig. 4) Se realizé
inmunomarcaciéon con citoqueratina, citoqueratina 7,
vimentina, receptores de estrégenos, receptores de
progesterona positivos, con CD10, citoqueratina 5/6
y citoqueratina 20 negativos. (Figs 5, 6 y 7) El perfil
inmunofenotipico fue vinculable a adenocarcinoma
de origen endometrial. Ante este ultimo hallazgo se
realiza nueva interconsulta con el servicio de oncologia
para evaluar eventual nuevo esquema de tratamiento
oncoldgico.

Las metastasis cutaneas se definen como el crecimiento
de células cancerigenas en la dermis y/o el tejido celular
subcutaneo originadas de una neoplasia interna, que no
guardansoluciénde continuidad conlamisma.'2Amedida
que una neoplasia aumenta de tamafo, debe generar una
red vascular propia para sostener su crecimiento. Per se
libera factores proangiogénicos y metaloproteinasas; asi
las células malignas logran liberarse de la masa tumoral y
pueden penetrar la pared vascular para luego alcanzar la
circulacion linfatica o venosa.'’ Las arterias no son via de
diseminacién metastasica por sus gruesas paredes, que
resultan de dificil invasion. Una vez que la célula haya
alcanzado el organo blanco, no importa el mecanismo,
atraviesan la pared capilar y migran al estroma. Se cree
que la supervivencia y crecimiento estaria relacionado
entre ligandos y receptores, la afinidad embrioldgica o
fenotipica entre las célulastumorales y el tejido receptor
jugaria un rol importante.>” La incidencia de MC varia

entre 0.8 y 10% en pacientes con tumor maligno primario.
La prevalencia es del 4.6%. La edad oscila de ocurrencia
entre los 50 y los 70 afios, y es mas frecuente en mujeres
que en hombres.'® Es probable que esto se deba a que
el adenocarcinoma de mama tiene alta incidencia en el
sexo femenino y es la neoplasia de organos internos con
el mayor riesgo para generar MC."2 Con respecto, al
adenocarcinoma de endometrio es la segunda neoplasia
ginecolégica mas frecuente en Europa occidental,
después de la de mama, sin embargo, las metastasis
cutdneas son menores al 1%.°'° Las neoplasias de
pulmén, mama, melanoma, cavidad oral, colon, rifion,
ovario y estébmago representan del 80 al 90% de las
MC en adultos."?'" Todos ellos tienen bajo potencial
para generar MC, menor al 3.5%.2 El cancer de mama
es el origen mas frecuente de MC en el ser humano y
la neoplasia con mayor capacidad metastasica en piel
es el melanoma.? Las metastasis cutaneas ocurren
cuando las células cancerigenas se desprenden del
tumor primario y alcanzan la circulacion general o el
sistema linfatico.'

Esto se relaciona con propiedades biolégicas de las
células neoplasicas, como movimientos ameboidales
y menor adhesividad celular, que condicionan la
invasién local y facilitan la diseminacién.! Baston
focalizd en la importancia del sistema venoso vertebral
en la produccién de metastasis cutaneas, éste es un
sistema avalvular que incluye las venas vertebrales,
epidurales, de cabeza y cuello y estd interconectado con
el sistema venoso portal, pulmonar y de la vena cava,
esto fundamentaria las metastasis en cuero cabelludo
por carcinomas del tracto genitourinario'? sin dejar de
mencionar las que son consecuencias del cancer de
mama. Cuando se presentan MC de cuero cabelludo en
el sexo masculino se debe pensar en cancer de pulmon 'y
cancer de rinon. 2 El 25% de las MC tendrian localizacion
en cuero cabelludo.™ La localizacién de las MC depende
del mecanismo fisiopatogénico involucrado en su
desarollo. Las neoplasias cuya diseminacién se debe a
la invasion de linfaticos, como el cancer de mama vy el
melanoma, generan MC locorregionales; el cancer de
pulmén , el cancer de colon-recto y el cancer de rifion
siguen una via metastasica hematdgena hacia la piel,
suelen presentar MC a distancia.’?'® Estos ultimos dos
tumores, con frecuencia, sus MC son un hallazgo precoz
de los mismos.*'*'> En hombres menores de 40 afos,
las MC se originan a partir del melanoma, cancer de



pulmoén y cancer colo-rectal. Mas alla de los 40 afos,

el orden de frecuencia se altera, el cancer de pulmén
es la principal causa de MC (24%), seguido por cancer
de colon, carcinomas de la cavidad oral, melanoma
y carcinoma renal.' En mujeres, el cancer de mama
representa la principal causa de metastasis a cualquier
edad (69-70.7%) y se presentan en forma tardia.® '4'°
Le siguen en frecuencia el cancer de color, melanoma
y ovario."*Las MC de cancer de pulmdn son frecuentes
en torax; cuando las metastasis asientan en abdomen
son mas frecuentes por cancer de mama, de pulmoén, de
colon y de ovario. En cara, mayormente, son producidas
por el cancer de la cavidad oral, de rifidn, de mama y
de pulmon.®® El cancer de mama y el melanoma
son las principales responsables de las MC en nariz,
parpados y miembros.'?>*°, Las cicatrices quirdrgicas
también son asiento de MC ' como en el caso clinico
que aqui presentamos; o zonas de radioterapia previa
por implantacion directa.’® Las MC a distancia del
primario aparecen en un 39% de los casos, siendo las
mas frecuentes las de melanoma, cancer de pulmoén y
de mama.®Las MC se clasifican con respecto al tiempo
que transcurre entre su diagnostico y el de la neoplasia
que los origind. Se las denomina sincronicas a las que se
diagnostican al mismo momento que el tumor primario
y metacrénicas cuando se desarrollan meses u afos
después de la aparicion del mismo siendo estas las mas
frecuentes ya que este tipo de relacion temporal es la
que se observa generalmente en el cancer de mama,

en el melanoma y en el cancer de puimoén.'?2 Las MC
tardias ocurren después de 10 a 30 afos del diagnéstico
del tumor original. Mayormente se desarrollan después
del diagnéstico de la neoplasia maligna primaria y en
forma tardia en el curso de la enfermedad. A veces, se
dan en forma sincrénica o previa al diagnéstico del tumor
primario."2” El 0.5% aproximadamente, de los casos,
las MC son el primer signo de la enfermedad neoplasica
maligna.’>'¢Las MC pueden ser Unicas o multiples; estas
ultimas se refieren a lesiones que se hallan en distintos
sitios anatomicos. " > Generalmente aparecen como
lesion Unica y luego se multiplican.®

Las MC tienen una presentacion clinica con un variado
polimorfismo.? Las formas de presentacion clinica de las
MC se dividen en: tempranas, variantes erisipeloides
o inflamatorias y telangiectasicas; y tardias como
son la formas nodular y en coraza. En las variantes
atipicas se incluyen las siguientes formas: ampollar,
esclerodermiforme, cicatrizal, umbilical, simil papula
dismetabdlica, pseudomixedematosa, zosteriforme y
alopécica.?*'?a forma clinica mas comun es la nodular,
con lesiones Unicas o multiples que suelen ser indoloras,
firmes al tacto con variaciones en tamafio y color desde
color piel normal a un color azul o negro como en el caso
del melanoma'?® ; los cuales deben distinguirse del
carcinoma basocelular y espinocelular. Estos nédulos
pueden ulcerarse.?®'? Los estudios histolégicos de las
MC revelan correlacidon con el tumor primario aunque
las MC tienen menor grado de diferenciacion.”® En el
estudio histopatologico de las MC nodulares, se pueden
objetivar nidos de celulas neoplasicas a nivel de la
dermis, que suelen respetar la epidermis suprayacente.2®
En el 25% de los casos puede coexistir con compromiso
linfatico.'® > Existe un Unico estudio publicado donde
se estudié la comparacién de la dermatoscopia del
nodulo de una MC que muestra estructuras centrales
con areas rosadas claras rodeadas por vasos polimorfos
atipicos incluyendo vasos lineales irregulares y en gota;
y el estudio microscopico confocal donde se observa
la correlacion histolégica con este ultimo método
diagnéstico que evidencia en la dermis superior grandes
areas con retraccion con estructuras cerebriformes.® Las
MC erisipeloideas o carcinoma inflamatorio metastasico
se presentan como placas eritematosas, con edema,
pueden presentar dolor y aumento de la temperatura
local que nos obliga a realizar diagndstico diferencial
con erisipela; esto se debe a la diseminacion rapida del



tumor primario que bloquea vasos linfaticos adyacentes.
En pocos casos puede observarse la llamada “piel de
naranja” o pueden presentar nddulos inflamatorios
similares a abcesos. Este tipo de MC puede observarse
con frecuencia en cancer de mama, de pulmoén,
colorectal y melanoma.™?'° La histologia de las MC
erisipeloide muestran la invasion neoplasica y dilatacién
de los vasos linfaticos del plexo superficial y profundo de
la piel, con escaso infiltrado inflamatorio periférico.? La
MC esclerodermiforme y/o en coraza presentan lesiones
con aspecto de placas edematosas que evolucionan a
fibrosis, se vuelve indurada, simil a una cicatriz, como
consecuencia de la infiltracion del colageno de la piel
por células malignas 'y termina adoptando un aspecto
morfeiforme. 2°Estas formas se presentan, generalmente,
en cuero cabelludo en el cancer de mama, pulmon,
mesotelioma e hipernefrona 'y hay casos publicados
por canceres gastrointestinales. 2° La histologia de las
MC esclerodermiformes revelan cordones o hileras
de células tumorales atipicas en “fila india” entre las
fibras de colagneo de la dermis. 2 La forma de MC “en
coraza” se genera por la impregnacion de los espacios
linfaticos subdérmicos, esto se evidencia clinicamente
por la “piel de naranja”, suele presentarse en region
anterior del térax en cancer de mama; también en casos
de cancer de pulmén, de rifidén y gastrointestinal.’-2°
Las MC telangiectasicas presentan una placa
eritematosa con gran cantidad de telangiectasias o
vasos linfaticos (linfangioma like); pueden adquirir un
aspecto contusiforme conformado por papulovesiculas
violaceas. Mayormente, se presentan sobre una cicatriz
quirdrgica por cancer de mama; aqui es imperioso
realizar diagnéstico diferencial con angiosarcoma y con
linfagioma circunscripto.'24 El estudio histopatolégico
de las MC telangiectasicas evidencia vasos sanguineos
superficiales dilatados con infiltracién tumoral a los
mismos, sin compromiso de la red profunda y sin
infiltrado inflamatorio.? Las MC alopécicas se localizan
casi exclusivamente en cuero cabelludo con una o mas
placas alopécicas de formas redondeadas y eritematosas
con aspecto cicatrizal; es importante diferenciarla de la
alopecia areata, con la cual se la confunde mayormente,
con liquen plano pilar, lupus discoide, carcinoma
basocelular morfeiforme o una pseudopelada.® A veces,
pueden agregarse nodulos a esta placa que se inicié con
un aspecto liso. ?Las células neoplasicas destruyen los
foliculos pilosos secundarios a la fibroplasia inducida por
liberacién de mediadores inflamatorios, por atraer células

inflamatorias y/o mediante la sustitucién de las células

normales; esto es debido a la diseminacion metastasica
hematdégena mas que a la diseminacion linfatica.’? En la
histologia de las MC alopécicas se objetiva claramente
la pérdida de unidades pilosebaceas y la presencia de
células tumorales atipicas que asientan en un estroma
fibroso. Se asocia mayormente a cancer de mama'?;
estudios revelan que el 84% de los pacientes con MC
alopécica fueron consecuencia de cancer de mama
como tumor maligno primario.'

Las MC zosteiformes presentan lesiones papuloides,
nodulares o vesicoampollas con la caracteristica que
se distribuyen a lo largo de los dermatomas.’?7'2 Este
tipo de MC se presenta, con frecuencia, en el cancer
de mama. 2* Este tipo de MC son las que presentan
mayor expresion de polimorfimo que el resto de las MC.
Algunos trabajos relatan la aparicion de herpes zoster
que precede a las MC en el mismo sitio pero no esta
dilucidado el modo de desarrollo de este proceso 2%
algunos autores creen que se producirian porladifusiénde
las celulas tumorales desde los vasos linfaticos cutaneos
a los nervios sensitivos, y desde estos a los ganglios de
la raiz dorsal.”? Las MC pseudomixedematosas suele
presentarse como areas de piel redundante con alopecia
asociada. El cancer gastrico mucosecretor es el mas
frecuente como tumor primario.'?Los nédulos umbilicales
(nédulo de la Hermana Maria Jose) aparecen tanto en
hombres como en mujeres con una edad promedio de



60 afios. El 15% es la presentacion inicial de la neoplasia
interna. Las lesiones caracteristicas pueden variar desde
un ndédulo a una placa indurada, firme con aspecto
inflamatorio localizadas en la regién umbilical. La mayoria
son adenocarcinomas secundarios a tumores primitivos
de estémago, el cual, representa un cuarto del total
de las MC umbilicales,? aunque hay casos publicados
de tumores de pancreas, colon, ovario y endometrio. '
Se pueden presentar por diseminacién hematégena
mediante anastomosis vasculares entre la piel umbilical y
el tracto digestivo, diseminacion linfatica o por extensién
tumoral directa producida, a través de la “chorda venae
umbilicalis”.? El diagnéstico de certeza de las MC es
histolégico. Se debe realizar biopsia de piel a toda lesion
de clinica inespecifica y sobre todo en pacientes con
antecedentes oncolégicos. Previo a la misma, puede ser
de ayuda la practica de ecodoppler (CKr que pueden
obejtivar nédulos sélidos hipoecoicos de contornos
irregulares muy vascularizados).? Los hallaszgos en piel,
generalmente, presentan caracteristicas propias de la
lesion primaria. No obstante, pueden ser de gran ayuda
las técnicas de inmunohistoquimica, en aquellas MC
que son muy poco diferenciadas del tumor primario.?
Se presentan como lesiones pobre o moderadamente
diferenciadas que tipicamente invaden los sistemas
linfaticos y vascular y se limitan a la dermis y al tejido
celular subcutaneo.’ Las marcaciones utiles son: para
citoqueratina 7 (CK7), citoqueratina 20 (CK20), factor de
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transcripcion antitiroideo 1 (TTF-1), proteinaS100 (S100),
recpector de estrogeno (ER) yreceptor de progesterona
(PR).2° En ocasiones, el patréon inmunohistoquimico de
la MC pueder ser diferente del tumor primario.'® Se debe
tener en cuenta en todos los casos, que la correlaciéon
clinica junto con las exploraciones radiolégicas, la
localizacion de la lesion y el exdmen anatomopatologico
son escenciales.® Otros articulos relatan la ayuda
diagnéstica preliminar a la biopsia cutanea como son:
la dermatoscopia y microscopia confocal. 8 El hallazgo
de una MC en el curso de cualquier tumor primario
indica mal prondstico.?® Aproximadamente el 50% de
los pacientes mueren a los 6 meses del diagndstico
2; al afo sobrevive menos del 40% de los pacientes
afectados, y a los 5 afios solo el 20%.2% La expectativa
de vida depende, en gran medida, del tumor primario;
las MC originadas de un cancer de mama tienen mejor
pronéstico que los afectados por otro tipo de tumores
como ser las neoplasias de pulmén en las que cuando
se diagnostica una MC ya se entiende que se trata
de una enfermedad muy avanzada.> '® El melanoma,
cuando produce MC locorregionales, también tiene un
prondstico relativamente favorable; este compromiso
cutaneolocorregional ocurre a partir del compromiso
tumoral linfatico nodal.? El tiempo que transcurre entre
el diagnostico del tumor primario y la detecciéon de MC
varia entre los dos y los cinco afios. La sobrevida, una
vez diagnosticada la MC, es menor a los 2 afios.
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INTRODUCCION

La Pitiriasis Rubra Pilaris (PRP) es una dermatosis
papuloescamosa infrecuente, descripta por primera vez
en 1828 como un cuadro clinico dentro del espectro de
la psoriasis. En el afio 1857, se la identifica como una
nueva enfermedad bajo el nombre de Pitiriasis Pilaris;
y finalmente, 12 afios mas tarde, Besnier le otorga la
denominacion actual.' En funcién a la edad de inicio,
el curso clinico, la morfologia y el prondstico, Griffiths
propuso una clasificacién (1980) dividida en 5 tipos, a la
cual Miralles et al. le adicion¢ la sexta variante vinculada
alainfeccién por el virus de la inmunodeficiencia humana
(VIH). Se consideran como las formas mas prevalentes
la clasica del adulto (tipo I) y la circunscripta juvenil
(tipo 1V).2® Comunicamos un caso de PRP circunscripta
juvenil en un nifio de 8 afos. Se enfatiza en el abordaje
terapéutico de esta entidad y se realiza una actualizacién
del tema.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 8 anos de edad,
sin antecedentes de relevancia, fue evaluado en el
consultorio de dermatologia pediatrica por lesiones
cutaneas pruriginosas presentes desde el primer afo
de vida. Examén fisico: Placas eritematoescamosas
de distribuciéon simétrica y limites netos, localizadas
en codos y rodillas. A nivel de las rodillas, las placas
eritematoescamosas presentaban costras hematicas
en su interior, rodeadas por sectores de piel sana. No
presentaba compromiso palmo-plantar, ungueal o
del cuero cabelludo. (Figs. 1y 2). Se plantearon como
diagnésticos presuntivos pitiriasis rubra pilaris, psoriasis
vulgar y eccema cronico. Histopatologia: Dermatosis
psoriasiforme con acantosis, ensanchamiento de las
redes de crestas, engrosamiento del area suprapapilar,
hipergranulosis focal y ortoqueratosis compacta con
paraqueratosis alternante (Figs. 3 y 4). Con estos
hallazgos se arrib6 al diagnéstico de PRP y se realizd
tratamiento tépico con mometasona 0.1%. Evolucioné
con resolucién completa de las lesiones.

COMENTARIOS

La PRP es una enfermedad inflamatoria idiopatica,
papuloescamosa, caracterizada, en su forma clasica,
por la triada clinica de hiperqueratosis folicular,
queratodermia palmoplantar “en sandalia” y placas
eritematoescamosas de color rojizo anaranjadas con
areas respetadas como islotes de piel sana.?*® Su

Pitiriasis rubra pilaris circunscripta juvenil

Figura 1. Placas eritematoescamosas en codo derecho.
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Pitiriasis rubra pilaris circunscripta juvenil

Figura 2. Placas eritematoescamosas en rodillas. Obsérvese el importante compromiso simétrico.

prevalencia es baja. Puede iniciarse a cualquier edad,
presentando dos picos de mayor incidencia: el primero
entre los 5 y los 15 afios y el segundo entre los 40 y
60 afios.5” En 1980 Griffiths clasificé la enfermedad en 5
tipos: tipo | clasica del adulto; tipo Il atipica del adulto;
tipo I clasica juvenil; tipo IV circunscripta juvenil y tipo
V atipica juvenil. En los ultimos afos, Miralles et al.
agregaron un sexto tipo asociado a la infecciéon por el
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH). El tipo mas
frecuente de presentacion es la PRP clasica del adulto
(tipo 1), seguida por el caso que nos ocupa, la PRP
circunscripta juvenil.2®

Actualmente, continda siendo un enigma la etiologia
de la enfermedad. Se ha planteado alteraciones en
el metabolismo y transporte de la vitamina A o una
respuesta inmunolégica desregulada a superantigenos.
La presencia de cuadros infecciosos estreptococcicos
o virales agudos, que preceden a la erupcion cutanea,
principalmente en los casos de PRP circunscripta
juvenil (tipo IV), apoyarian esta ultima teoria. Si bien la

mayoria de los casos suelen ser adquiridos, existen
formas familiares de herencia autosémica dominante,
con penetrancia variable a expensas de mutaciones
en el gen CARD14. Dicho gen se expresa fuertemente
en la piel de los pacientes con PRP, y es un activador
del factor de transcripcion nuclear kappa B (NF-
KB), responsable de desencadenar una cascada de
citoquinas proinflamatorias que, en Uultima instancia,
favorece el infiltrado celular y la diferenciacion de células
T nativas en un perfil TH17. Por ultimo, se han propuesto
otros factores asociados o posibles desencadenantes
como neoplasias (hepatocarcinoma, leucemia, sindrome
de Sézary, cancer colorrectal, carcinoma de células
escamosas multiples), enfermedades autoinmunitarias,
traumas e hipotiroidismo.258 Ademas, se han publicado
dos pacientes con sindrome de Down y PRP de tipo IV.2

El espectro clinico de la enfermedad es muy heterogéneo,
dependiendo del tipo de presentaciéon. La forma mas
frecuente es la PRP clasica del adulto (tipo I) con 55%
del total de los casos. La forma que presentamos es



Figura 3. (HE-40x) Patron psoriasiforme con acantosis,
engrosamiento del area suprapapilar e hiperqueratosis
ortoqueratdtica compacta. Dermis con infiltrado linfocitario
perivascular y papilas angostas.

la PRP circunscripta juvenil (tipo IV), que constituye la
presentacion juvenil mas frecuente (25% del total de
los casos). Se presenta en prepuberes, y representa
una forma localizada de la enfermedad. Se manifiesta
clinicamente con pépulas foliculares hiperqueratésicas
de aproximadamente 1 mm de diametro en forma de
cono y que dan una textura aspera a la piel mas placas
eritematoescamosas rojo-anaranjadas bien delimitadas
con islotes de piel sana localizadas en codos y rodillas.

Puede acompafarse de queratodermia palmoplantar
difusa de color amarillo-anaranjado o en ocasiones,
asalmonada; y afectar dorso de manos y pies. Su
prondstico es impredecible, y evoluciona con recaidas.?*
Suele respetar mucosas y eventualmente da alteraciones
ungueales. Los sintomas sistémicos son raros, pero
pueden referir prurito, principalmente en las fases
iniciales, y dolor en relacién con las fisuras en casos de
queratodermia palmoplantar.5”

Histopatol6gicamente se caracteriza por hiperqueratosis
irregular con zonas de ortoqueratosis que alteran con
zonas de paraqueratosis, tanto en sentido vertical
como horizontal, formando el tipico patron de tablero
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Figura 4. (HE-100x) Hipergranulosis, con hiperqueratosis que
alterna con areas de paraqueratosis

de ajedrez, hipergranulosis focal o confluente, acantosis
irregular, taponamiento folicular, engrosamiento del area
suprapapilar, papilas dérmicas angostas e infiltrado
linfocitario perivascular en la dermis superficial. Menos
frecuente se puede evidenciar: infiltrado liquenoide,
infiltrado eosinofilico en la dermis y acantolisis.?” La
dermatoscopia suele ser una herramienta util que
ayuda a realizar el diagnéstico preciso. La presencia
de multiples areas amarillentas redondeadas con
tapones queratdsicos centrales y vasos periféricos
lineales y puntiformes orienta a una PRP; mientras que
una dermatoscopia que evidencia vasos puntiformes
distribuidos uniformemente en un fondo rojo claro con



escamas blancas difusas corresponde a una psoriasis.>”*°
En cuanto a los diagndsticos diferenciales, la psoriasis
constituye el principal a descartar. Los hallazgos clinicos
como el color rojo anaranjado de la queratodermia
palmoplantar, las papulas hiperqueratdsicas foliculares y
los islotes de piel sana, apoyan el diagnéstico de PRP.'-27
Otros diagnosticos diferenciales son: dermatitis atopica,
dermatitis seborreica, ictiosis, linfoma de células T, liquen
espinuloso, sindrome de Gottron (eritroqueratodermia
simétrica y progresiva)>>® y sindrome CAPE (erupcion
papuloescamosa asociada a CARD14).0-'

Hoy en dia, la falta de algoritmos terapéuticos
consensuados plantea un gran problema para el
profesional, principalmente a la hora de tratar casos
recalcitrantes. La baja incidencia y la capacidad de
resolucidon espontanea, conlleva a que la mayor parte
de la evidencia provenga de pequefias series de casos
y de la experiencia profesional.>%'? E| tratamiento topico
se reserva para formas leves, localizadas de PRP. Este
mismo incluye emolientes con urea y acido salicilico;
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corticoides (mometasona, betametasona, clobetasol),
inhibidores de calcineurina (tacrolimus, pimecrolimus),
calcipotriol y retinoides tépicos (tretinoina, tazaroteno).
Sin embargo, la mayoria no responde a la terapia tépica,
siendo necesario afadir tratamiento sistémico.

Actualmente, la terapia de primera linea mas
aceptada es la utilizacion de retinoides sistémicos. La
isotretinoina a dosis de 0.5 - 2 mg/kg/dia es la droga
de primera eleccién. En segunda instancia, la acitretina
y el etretinate demostraron también ser efectivos. Ante
contraindicacién o refractariedad a retinoides se utiliza
metotrexato, ciclosporina o azatriopina. Ante la ausencia
de respuesta clinica luego de 3 meses de tratamiento, se
debera considerar la utilizacién de agentes bioldgicos.
Se podra evaluar en cada caso la fototerapia como
terapéutica adicional.?®®'? Comunicamos un caso de
una patologia pediatrica y del adolescente infrecuente
con una excelente respuesta clinica a la corticoterapia
topica de mediana potencia en un paciente con PRP
circunscripta juvenil de larga evolucién.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Behcet (EB) se considera una
enfermedad sistémica y cronica, que evoluciona por
brotes, de etiologia desconocida. Se manifiesta con
aftas orales y ulceras genitales, pudiendo comprometer
distintos 6rganos. El diagnéstico es clinico y hasta la
fecha no se dispone de pruebas de laboratorio para
confirmar la enfermedad.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, 26 afios de edad con
antecedente de aftas en mucosa oral, que ingresa derivada
del interior de Neuquén por fiebre de 5 dias de evolucién,
sin respuesta a la dipirona y a tratamiento antibiético. Al
examen fisico se observo lesién aftoide en mucosa oral
(Fig. 1) y lesion cutanea papulopustular en zona de la rodilla
izquierda. (Fig. 2) En mucosa vaginal y area genital externa
se evidenciaron tres lesiones ulcerosas y dolorosas. (Fig.
3) No referia pérdida de peso ni sudoracién nocturna.
No se palparon adenomegalias. Al ingreso presentd
como hallazgos de laboratorio tricitopenia (GB: 2200/
mm?, neutréfilos en cayado; 6%, segmentados: 46%),
hematocrito de 29 36%, Hemoglobina 9.6g%, plaquetas
12.5000/mm?, eritrosedimentacion 45 mm/hora, PCR
69 mg/dl. Se interpretd la neutropenia secundaria al
consumo de dipirona en los ultimos cuatro dias. Por
otra parte, tenia hepatograma normal, Sub unidad Beta
negativa, hisopado nasal para COVID19 negativo asi
como también las serologias para HIV, citomegalovirus,
herpes v sifilis. Se realizd interconsulta con ginecologia
que no constatd otras lesiones mas alla de las citadas.
Los cultivos de las lesiones ulceradas fueron negativos.
El colagenograma no evidencié alteraciones patoldgicas.
Intercurrié con desaturacién y disnea por lo que se le
efectud una radiografia de térax que mostr6 una opacidad
bilateral a predominio de base izquierda, asociado a
derrame pleural y pericardico por ecografia. Se descarté
tromboembolismo pulmonar por angiotomografia. Se
realizo biopsia de la lesiénulcerosa de la mucosa vaginal,
que mostré a la microscopia infiltrado neutrofilico con
vasculitis de pequefios vasos y trombos. (Figs. 4-7)

En la biopsia cutanea de miembro inferior se constaté
infiltrado neutrofilico en relacion a foliculo piloso y
edema dérmico. (Fig. 8) Por sospecha enfermedad
autoinmune con compromiso pulmonar se realizé pulsos
de corticoides (Metilprednisolona 1gramo/dia por 5 dias
y gammaglobulina 40 gramos/dia por 3 dias) con buena
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Figura 1. Lesion aftoide en cavidad oral.
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Diarrea asociada a antibidticos (DAA): Los sintomas pueden aparecer cuando el paciente esta
tomando los antibiéticos, pero en la mayor parte de los casos se manifiestan entre 1y 10 dias después de
la suspension del tratamiento. En algunos casos extremos, la diarrea puede aparecer hasta 45-60 dias
después de terminar de tomar el farmaco .

Los probidticos mantienen o restauran la microecologia intestinal durante o después del tratamiento
con antibidticos a través de la competencia de receptores, la competencia por nutrientes, la inhibicion
de la adherencia de microorganismos patdgenos a la mucosa epitelial, la modulacion del pH coldnico
mas bajo que favorece el crecimiento de especies no patdgenas, la estimulacion de la inmunidad y la
produccion de sustancias antimicrobianas (AMPs).

Lactobacillus rhamnosus es una cepa probiotica con aval cientifico para ser usada en el tratamiento
de la diarrea asociada a antibidticos (DAA) estabilizando la microbiota intestinal durante y después
de la terapia con antibiéticos @.
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Figura 2. Ulceras en zona genital. Figura 3. Lesion papulopustular localizada en extremidad
inferior.

Figura 4. (H&E, 10x) Zona genital: Se aprecia estroma con marcado infiltrado inflamatorio neutrofilico.
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Figura 5. (H&E, 10x) Zona genital: Se observan signos de trombosis vascular.

respuesta. Se interpret6 el cuadro como Enfermedad de
Bechet.

COMENTARIOS

La enfermedad de Behcet es una enfermedad inflamatoria
sistémica y crénica que evoluciona por brotes. Debemos
el epdnimo al Dr Hulisi Beschet, dermatélogo turco, quien
realizé la primera descripcién de la enfermedad en 1937."
Esta enfermedad presenta una elevada prevalencia en
los paises de la cuenca oriental del Mediterraneo (ruta
de la seda).?A pesar del tiempo pasado desde la primera
descripcion, la etiologia sigue siendo desconocida y los
mecanismos etiopatogénicos poco claros.

Se sabe que hay una predisposicion genética a desarro-
llar la enfermedad en aquellas personas que presentan
el aloantigénico HLA B51 (entre otros genes no HLA),
que asociados a factores ambientales y/o infecciosos,
no del todo aclarados, generarian una reaccion inmuno-
l6gica cruzada que tendria como diana los endotelios,

con depdsito de inmunocomplejos y desarrollo ulterior
de vasculitis con formacién de trombos. La prevalencia
del HLA B51 es alta en zonas endémicas, siendo baja en
pacientes de zonas con baja prevalencia.*

Clasicamente se ha clasificado la EB como una vasculitis
de pequefios vasos. Pero paraddjicamente, algunos
organos afectados no desarrollan vasculitis (Ej: SNC,
lesiones acneiformes de la piel). Ademas, se ha descripto
un estado de hipercoagulabidad®, lo que predispone a la
formacién de trombos, asociado con una hiperreactividad
de los neutrdfilos®. Esto vislumbra la compleja interaccion
entre mediadores inflamatorios (citocinas) y el sistema de
la coagulacion, que teniendo como diana final la pared
endotelial, la reaccion inicial seria gatillada, como se
cree hasta el momento, por agentes infecciosos. Se han
implicado en la etiopatogenia algunos virus y bacterias
(Zoster, estreptococos, etc). Sustentan esta hipdtesis la
deteccion en el suero de anticuerpos IgM anti-alfaenolosa en
pacientes afectados.” La alfaenolosa es una enzima que se
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Figura 7. (H&E, 10x) Extremidad inferior: Se aprecia pustula en relacion a foliculo piloso. Se asocia edema en dermis superficial.



expresa en la superficie de las células endoteliales y ciertos
microorganismos.Clinicamente se presenta en forma de
brotes, afectando la mucosa oral y zona genital, en la forma
de ulceras, asociado o no con compromiso ocular.

A nivel cutaneo pueden desarrollarse eritema nodoso
y lesiones papulopustulares y acneiformes. Las ulceras
extragenitales son raras. La afectacién ocular (uveitis
anterior y posterior principalmente) usualmente se
desarrolla luego de la aparicion de las ulceras orales.
Tiende a ser bilateral y no cura completamente luego del
brote, por lo que el tratamiento y control es fundamental
paraevitarlaceguera. Enlos Ultimos afios se le haprestado
mayor atencion a las lesiones vasculares. Los pacientes
con Enfermedad de Behcet presentan un estado de
hipercoagulabilidad que predisponen a la formacion de
trombos, afectando mas a las venas que a las arterias.
Los vasos mas afectados son las venas cavas, hepaticas
y porta. De gran morbimortalidad son los aneurismas
de la arteria aorta y pulmonar por riesgo de rotura.®
Como se ha mencionado, la Enfermedad Behcet es una
enfermedad sistémica, pudiendo comprometer multiples
érganos: sistema nervioso central, rifidén, pulmén vy las
articulaciones. La artritis suele ser oligo-monoarticular,
no erosiva, siendo la articulacion de la rodilla la mas
frecuentemente comprometida. Las manifestaciones
neurolégicas son muy variadas, desde un sindrome
piramidal hasta la meningitis aséptica, entre otros
cuadros. El diagnéstico sigue siendo clinico, basado en
los criterios del Grupo internacional de estudio para la EB
(ver cuadro). ® Se requiere el criterio mayor y dos menores.
Los hallazgos histopatolégicos son inespecificos y no se
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Se requiere el criterio principal y dos criterios
secundarios

CRITERIO PRINCIPAL CRITERIOS SECUNDARIOS

Ulceras genitales recidivantes:
Ulceras aftosas o cicatrices,

observadas por el médico o el
paciente.

Aftas orales recidivantes:
que se repitan al menos
tres veces en un periodo
de 12 meses.

Lesiones oculares: uveitis an-
terior, uveitis posterior, células
en el humor vitreo observados
con la lampara de hendidura, o
vasculitis retiniana

Lesiones cutaneas: eritema
nodoso, pseudofoliculitis,
lesiones papulopustulosas, o
nodulos acneiformes

Prueba de patergia positiva

han desarrollado pruebas de laboratorio especificas para
confirmar la enfermedad. El prondstico es mas grave en
pacientes jévenes y varones, principalmente de zonas
endémicas. La afectacion neuroldgica, vascular y ocular
conlleva mayor morbilidad y mortalidad. Las lesiones
neurolégicas y oculares suelen progresar a pesar del
tratamiento. El tratamiento depende del cuadro clinico.
Para los casos leves se utilizan corticoides tépicos.
Para las lesiones mucocutéaneas y articulares se indica
colchicina. De acuerdo a la severidad del cuadro se
puede combinar con farmacos citotéxicos (azatriopina,
ciclofosfamida,etc). En casos refractarios y graves
pueden incorporarse farmacos anti TNF. '
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associated, although Th2-association is also observed in patients
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INTRODUCCION

El Querion de Celso es la manifestacion inflamatoria de
la tifa de la cabeza causada por dermatofitos zoofilicos
tales como Trichophyton mentagrophytes o Microsporum
canis. Es mas frecuente en nifios que conviven con
mascotas en areas rurales y clinicamente se manifiesta
con placas inflamatorias y dolorosas que se acomparfan
de abscesos vy fistulas que drenan material purulento en
cuero cabelludo. Se presenta el caso de una nifia de 4
afios diagnosticada con querion de Celso. En Costa Rica
se desconoce su incidencia al igual que la frecuencia con
que los diferentes dermatofitos ocasionan esta entidad.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 4 afios y 3 meses, con
esquema de vacunacién completo para la edad y
ausencia de alergia a medicamentos. Vive con padres
y dos hermanos de 2 y 9 afios de edad, no comparte
con otros nifios ni tiene contacto con mascotas ni
animales silvestres. Es traida por su madre al servicio de
emergencias del Hospital Carlos Luis Valverde Vega, San
Ramodn de Alajuela por una infeccién de cuero cabelludo
de 4 semanas de evolucion, que previamente habia
sido tratada con albendazol (dosis Unica), cefalexina y
trimetoprim-sulfametoxazol, sin mejoria clinica.

La exploracion fisica revelé una dermatosis localizada en
region fronto-parietal izquierda caracterizada por placa
Unica alopécica e infiltrada de configuraciéon oval de
aproximadamente 6 por 4 cm de diametro con presencia
de edema, eritema y calor local sobre la cual asientan
fistulas y abscesos multiples friables que secretaban de
manera continua material seropurulento, espeso y fétido.
La lesién era dolorosa y mostraba algunos pelos cortados
a diferente nivel los cuales se desprendian facilimente
durante la exploracién, en la periferia de la misma se
apreciaba un halo alopécico de aproximadamente
1 cm de diametro. (Fig. 1) En el cuello presentaba 2
adenopatias visibles y dolorosas a la palpacién de
1 cm de didmetro. No tenia otras visceromegalias ni
adenopatias palpables en otras localizaciones. No se
realizé exploracién dermatoscépica ni con lampara de
Wood. La paciente fue ingresada al servicio de pediatria
donde se instauré cobertura antibiética con amikacina,
clindamicina y una dosis de ivermectina con notable
disminucion de la secrecion purulenta. Se efectud
interconsulta con dermatologia y se solicitaron estudio
micolégico y analisis de sangre para inicio de antifungico

Querion de Celso por trichophyton
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Figura 1. Placa inflamatoria con mdltiples fistulas y abscesos.
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Figura 2. Cultivo con colonias planas color blanco cremoso y
aspecto pulverulento.

sistémico. El examen directo con KOH al 10% mostro
micelio hialino septado propio de los dermatofitos; el
cultivo en medio agar Sabouraud a nivel macroscopico
identificd colonias planas de color blanco cremoso y
aspecto pulverulento o granuloso, en el reverso mostré
pigmentacion amarilla que posteriormente se torn6 café
rojizo, la observacién microscépica empleando azul de
lactofenol evidencié hifas en espiral con microconidias
esféricas y algunas macroconidias multiseptadas de
pared lisa y delgada con forma de cigarro caracteristica
de Trichophyton mentagrophytes. (Fig. 2) La secuencia
no funcional del ARN ribosomal (espaciadores transcritos
internos) identificé la taxonomia a nivel molecular que
permitié llegar al diagnéstico de querion de Celso por
Trichophyton mentagrophytes var. interdigitale. Se
inicié tratamiento con griseofulvina 20 mg/kg/dia por
via sistémica hasta curacion clinica y micolégica, 1
afo después de curacion se encuentra en buen estado
general y sin recidiva.

COMENTARIOS

Los dermatofitos son los hongos mas prevalentes en
diferentes lugares del mundo, colonizan estructuras
queratinizadas como piel, pelo y ufias tanto en hombres
como en animales. Los dermatofitos del género
Trichophyton (miembro de la familia Arthrodermataceae)
son el grupo mas ampliamente estudiado debido a su alta

patogenicidad en el ser humano, en el cual causan tifias,
onicomicosis, favus y con menor frecuencia granulomade
Majocchi o enfermedad de Hadida."2 El querién de Celso
es la manifestacién inflamatoria de la tifia capitis causada
principalmente por hongos zoofilicos como Trichophyton
mentagrophytes o Microsporum canis. Su nombre deriva
de la palabra griega Kerion (panal de miel) y de Aulus
Cornelius Celsus quien realizé la primera descripcién
de la enfermedad en el afio 30 d.C. Afecta con mayor
frecuencia a nifios de bajo nivel socioeconémico que
habitan en areas rurales, raramente aparecen casos en
recién nacidos. Los antigenos dermatofiticos zoofilicos al
ser menos adaptados al humano inducen una respuesta
inflamatoria exagerada que en algunos casos puede
justificar el uso de corticoesteroides sistémicos.

En Costa Rica se desconoce la frecuencia con que los
diferentes dermatofitos producen queriéon de Celso. Un
estudio realizado en el Centro Dermatologico Pascua en
la Ciudad de México identificé al Trichophyton tonsurans
como el agente causal mas frecuente en esta localidad
y solamente el 2.3% se debieron a T. mentagrophytes.®*
Clinicamente se presenta como placas infiltradas
eritematosas con presencia de fistulas y abscesos
multiples y dolorosos que drenan material purulento
(signo de la espumadera) que curan dejando cicatrices
o areas alopécicas, en las que el dolor es el sintoma
principal. En la dermatoscopia se identifican pelos rotos,
en coma, en sacacorchos, en codigo de barras y puntos
negros, la exploracion bajo la lampara de Wood muestra
una coloracion verde amarillenta ante infecciones
causadas por dermatofitos del género Microsporum,
fendmeno ausente cuando el querion de Celso esta
ocasionado por dermatofitos del género Trichophyton.®5

El diagnéstico es principalmente clinico y se confirma
por estudios micolégicos como el examen directo
preparado con hidréxido de potasio y cultivos en medios
para hongos. Los principales diagnésticos diferenciales
a tener en cuenta son impétigo, foliculitis, abscesos u
otras parasitaciones dermatofiticas del pelo como la tifia
seca o el favus.®® Los tratamientos empleados para las
tifias causadas por T. mentagrophytes por lo general son
efectivos contra todas las membranas del complejo, sin
embargo, recientemente se han incremento el nUmero de
casos por T. mentagrophytes interdigitale resistentes a la
terbinafina la cual para algunos autores es el tratamiento
de eleccion en nifios mayores de 4 afios de edad. La



terbinafina puede utilizarse durante el embarazo,
lactancia (categoria B) y es el Unico antifungico aprobado
por la Administracion de Medicamentos y Alimentos de
los Estados Unidos (FDA por sus siglas en inglés) para
el manejo de querion de Celso en las siguientes dosis:
nifos con peso inferior a 25 kg se administran 125 mg
por dia, los que pesan entre 25 y 35 mg se indica 187.5
mg al dia y aquellos con peso mayor a los 35 kg deberan
tomar 250 mg cada dia.

En nuestro medio se utiliza la griseofulvina en
presentacion 125 mg/5 ml en dosis de 10 a 20 mg/kg/dia,
los antifungicos sistémicos deberan administrarse hasta
la cura clinica y micolégica y durante su administracion
deben monitorizarse pruebas de funcion renal y
hepaticas. La prednisona en dosis de 0.3 a 0.5 mg/kg/dia
se indica en ciclos cortos, adicionalmente se emplean
champus a base de ketoconazol al 2%, piritionato de
zinc o disulfuro de selenio.?” Diferentes clasificaciones
taxondmicas han sido utilizadas para el estudio de
T. mentagrophytes, la escuela francesa de micologia
reconocié en base a diferencias morfolégicas adoptadas
por T. mentagrophytes en medios de cultivo 7 variedades:
interdigitale, erinacei, quinckeanum, granulosum,
radians, lacticolor y asteroide. Recientemente se han
introducido métodos moleculares en la taxonomia e
identificacion de hongos patdgenos. Graser et al. en
1999 utilizaron criterios taxondémicos y moleculares
para aceptar 4 variedades como parte del complejo T.
mentagrophytes: mentagrophytes, interdigitale, erinacei
y simii.» & 9Hasta el 2017 se utiliz6 la clasificacion basada
en datos ecoldgicos, caracteristicas morfolégicas,
estudios de apareamiento y anadlisis moleculares, sin
embargo, hoy en dia son consideradas solo 5 especies:

Trichophyton mentagrophytes var. mentagrophytes,
interdigitale, erinacei, quinckeanum y benhamie.®
La epidemiologia, los estudios clinicos y el abordaje
terapéutico de las infecciones causadas por agentes del
complejo T. mentagrophytes se ven desfavorecidos ante
la variedad de esquemas taxondmicos existentes y el
hecho de que estos son empleados por diferentes grupos
de investigadores sin que exista un criterio unificado en
torno a esta clasificacion. Las secuencias no funcionales
del ARN ribosomal (espaciadores transcritos internos)
es el patron de oro en la diferenciacion de dermatofitos,
en el caso que hemos presentado permitié reconocer
la taxonomia a nivel molecular del Trichophyton
mentagrophytes var. interdigitale causante del querion
de Celso en nuestra paciente.'8°

T. mentagrophytes var. interdigitale constituye un grupo
importante de patégenos en la especie humana, siendo
el segundo agente causal de dermatofitosis después
de Trichophyton rubrum, posee distribucién mundial
y presentan cepas antropofilicas y zoofilicas. En Berlin
en 1914 Marie Kaufmann-Wolf identifico las cepas
antropofilicas que ocasionan tifia de los pies crénica
particularmente de tipo vesicular, tina del cuerpo de
predominio en la regién inguinal u onicomicosis blanca
superficial, caracteristicas clinicas que distinguen a este
tipo de dermatofitosis de las ocasionadas por otros
agentes como T. rubrum o Epidermophyton floccosum.

En el 2003 Zaias y Rebell describen estos mismos
hallazgos clinicos dentro del sindrome Trichophyton
interdigitale (mentagrophytes). Enlasformasantropofilicas
de T. mentagrophytes var. interdigitale la fuente de
infeccion en las tifias y la onicomicosis superficial suelen
ser pisos contaminados de bafos y otras instalaciones
sanitarias publicas sin excluirse la transmisién directa.’28
Takashio en 1973, Ajello y Cheng en 1967 identifican
las cepas zoofilicas de T. mentagrophytes interdigitale
las cuales afectan usualmente nifios luego de contacto
con pequefios roedores como ratas, hurones, hamster
dorados, cobayos, chinchillas, conejos enanos
ocasionando lesiones muy inflamatorias de inicio en
manos y antebrazos luego del contacto animal. En el
caso descrito el cultivo presenté caracteristicas propias
de las cepas zoofilicas y la paciente presentd un cuadro
muy inflamatorio como lo es el querién de Celso; la
biologia molecular nos permitié vincular un mecanismo
zoondtico aun cuando este fue descartado a través del



interrogatorio clinico que brindé la madre de la menor.
TEn el 2017 la publicaciéon del caso de un nifio de 4
afos afectado con querién de Celso procedente de una
region de Costa Rica cercana a la de nuestra paciente
no logré identificar el modo de trasmision zoondtico,
los autores de dicho reporte argumentan que la zona es
rural y que el contacto con animales silvestres es muy
frecuente, al igual que en nuestro caso clinico pudo
existir un sesgo en la historia clinica, ya sea por olvido,
por la falta de vigilancia continua hacia los menores o por
la “normalidad” con que estas personas conviven con
animales silvestres. Alexander Gémez y colaboradores
en el 2020 publicaron 2 casos de nifios con querion de
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INTRODUCCION:

La coexistencia de la morfea y el liquen escleroatrofico
que son dos afecciones cutaneas de causa desconocida
y de origen autoinmune sugiere que estas lesiones po-
drian ser parte del espectro de una misma enfermedad.
Esta situacién plantea una evolucién impredecible con
posibilidades terapéuticas limitadas que afectan la cali-
dad de vida. Se presenta el caso de una paciente de 28
afos, con coexistencia de ambos cuadros y se revisan
los aspectos epidemioldgicos, clinicos, diagndsticos y
terapéuticos de dichas entidades.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 28 anos de edad, sin
antecedentes familiares de jerarquia, con antecedente
personal de morfea generalizada diagnosticada a
los 7 afios de edad localizada en abdomen, region
sacrolumbar y miembros inferiores. Realiz6 tratamiento
topico con calcipotriol, mometasona 0,1% y clobetasol
0,05% que luego asocié con fototerapia UVB durante
tres meses, presentando buena evolucion de dichas
lesiones. A la edad de 14 afios, presento a nivel vulvar
una lesién blanca nacarada, pruriginosa asociada a
lesibn macular hiperpigmentada de 0,5cm de diametro
aproximadamente sobre labio menor izquierdo. En el
estudio anatomopatolégico de dicha lesién se observé
mucosa vulvar revestida por epitelio pavimentoso,
focalmente queratinizado con ligera acantosis e
hiperpigmentacién melanica basal.

En el corion subepitelial, se reconocen dispersos
melanéfagos, compatible con melanosis. En cuanto
a la analitica sanguinea, tanto el laboratorio de rutina
e inmunolégico se encontrd dentro de los parametros
normales, al igual que las serologias para enfermedades
de transmisién sexual, fueron no reactivas. Se efectué
interconsulta con el servicio de ginecologia y se indico
tratamiento con clobetasol 0,05% durante un mes.
Luego de tres meses, agrego alopecia areata en cola de
cejas y alopecia frontal, con una retraccion de linea de
implantacion capilar de un centimetro aproximadamente.
Realizd tratamiento con corticoides tdpicos de alta
potencia con escasa respuesta. En el Ultimo control, no
presenté modificaciones de las lesiones.

COMENTARIOS

El liquen escleroatréfico (LEA) es una enfermedad
inflamatoria de la piel y tejidos subyacentes que conducen

Morfea generalizada asociado a Liquen escleroatrofico

Figura 1. 1: Lesion blanca nacarada asociada a lesion macular
hiperpigmentada en region vulvar.
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Figura 2. Maculas hiperpigmentadas en region dorsal.

a un proceso de fibrosis localizada en la region anogenital
aunque un 20% puede tener localizacién extragenital.
Wincleman enuncia que el LEA es una forma de morfea
de la dermis papilar.? El LEA es considerado como
morfea subepidérmica que no afecta los tejidos profundo
y de superficie rugosa debido a la hiperqueratosis.®

Puede coexistir con enfermedades autoinmunes como
alopecia areata, vitiligo, y esclerodermia sistémica.® El
LEA se localiza mas comunmente a nivel genital, lo cual
merece un seguimiento especial por el posible riesgo
de desarrollar carcinoma escamoso.? El diagnéstico es
fundamentalmente clinico pero la histologia lo confirma,
aunque no siempre se realiza en forma oportuna y
precoz. Es mas frecuente en la posmenopausia. Aun se
desconoce sila coexistencia de morfeay LEA representan
el espectro de una misma enfermedad o bien se trata de
entidades diferentes.("¥ El potencial maligno del liquen

Figura 3. Maculas hiperpigmentadas en cara lateral de
abdomen.

escleroatréfico ha sido relacionado por décadas. En
un estudio que incluia 7600 mujeres con un promedio
de 8,8 afios de seguimiento, Halonen et al., detectaron
mas de 800 casos. El incremento del riesgo de cancer
vulvar fue més frecuente a mayor edad y en mujeres
posmenopausicas. ®9 Se detectd elevado riesgo de
céancer vaginal y una reduccién de cancer cervical.®

La esclerodermia localizada afecta exclusivamente la
piel y a nivel sistémico lo hace en forma eventual. La
clasificacion de morfea en placa generalizada profunda
esta, segun la clasificacion de Peterson et al., dentro de las
esclerodermias localizadas. El liquen escleroatréfico se
encuentra dentro de las morfeas en placas, considerado
por otros autores como una morfea subepidérmica sin
afectacién de tejidos profundos y de superficie rugosa
por la hiperqueratosis.? Se diferencia de la esclerosis
sistémica por la ausencia de esclerodactilia, fenédmeno



de Raynaud, alteraciéon de capilares del lecho ungueal
(megacapilares, hemorragia, desorganizacion del lecho,
pérdida de capilares) y compromiso de érganos internos
(corazoén, pulmon, circulacién periférica, etc). La morfea
en placa, es el subtipo de esclerodermia localizada mas
frecuente. Afecta principalmente a mujeres, en un rango
etario entre los 20 y 40 afos de edad. Solo un 15% de
los pacientes presentan manifestaciones clinicas antes
de los 10 afos de vida. Clinicamente, consiste en una
placa indurada, con halo eritematoviolaceo periférico
que indica actividad inflamatoria y progresion de la
lesion. La evolucion de la enfermedad es variable desde
formas superficiales hasta infiltrativas profundas, que
segun sea su localizacion puede ser deformante y
ocasionar limitaciones fisicas y funcionales importantes.
El LEA afecta con mayor frecuencia a las mujeres,
localizandose preferentemente en un 85% en el area
genital. La caracteristica clinica de dicha lesién consiste
en papulas blanco azuladas brillantes aplanadas
que confluyen en placas de aspecto arrugado. La
localizacion extragenital es poco frecuente. Pudiendo
afectar zonas de tronco cuello y zonas de traumatismos
e infecciones virales (Virus Epstein-Barr, Virus Varicela,
Borrelia Burgdorferi), vacunacién (triple viral, BCG)
y enfermedades autoinmunes (vitiligo, LES). En las
formas generalizadas se puede hallar en el laboratorio
Anticuerpos Antinucleares (ANA) y Anticuerpos anti- ADN
(Anti- dsADN) positivos.'® La asociacion entre ambas
patologias es motivo de controversia ya que algunos
autores como Paterson y Akerman consideran analizar
la dermis reticular y tejido adiposo para diferenciar
morfea de liquen, siendo la primera mas profunda.
Otros autores como Yono, encontrd diferentes patrones
utilizando técnicas de inmunohistoquimica por lo cual no
demostraria su asociacién. Por otro lado, Vito et al, en
una serie de 10 pacientes demostrd que coexistian a nivel
clinico e histolégico ambas patologias. El estudio de los
pacientes debe ser abordado en forma interdisciplinaria.
La mayoria de los LEA suelen ser asintomaticos, por lo
cual no son diagnosticados, y de serlo, no siempre se
realiza el estudio anatomopatoldgico, que es importante
para poder realizar el diagnéstico diferencial y ademas
distinguirlo de otras lesiones vulvares.® El hallazgo
frecuente es el exceso de colageno por alteracion en la
sintesis, generandofibrosis,ademasdeencontrarcambios
vasculares y disfuncién inmune.® Su fisiopatologia no
esta clara, se plantea que el sistema inmune activa los
fibroblastos generando su proliferacién. El riesgo de
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Figura 4. Maculas hiperpigmentadas en region pretibial.

cancer se presenta principalmente cuando se localiza a
nivel genital.® Por lo que el antecedente de VIN recurrente
debe ser tenido en cuenta. La biopsia es una herramienta
de suma importancia para diferenciarla de otras lesiones
vulvares.® Cabe destacar que las localizaciones
extragenitales, a menudo no son consideradas en los
trabajos.® Aunque clasicamente afecta solo a la piel
y es rara la afectacién en otros 6rganos, en ocasiones
puede evolucionar a una esclerodermia sistémica. Se
debe descartar afeccion de otros érganos especialmente
sistema nervioso central y ocular. Realizar ademas
determinaciones inmunoldgicas: anticuerpo antinuclear,
factor reumatoide, antitopoisomerasa, anticuerpo
anticentromero y anticardiolipinas. En algunos trabajos,
como menciona Shabrawi-Caelen et al., la melanosis
vulvar se encontré en asociacién con liquen escleroso.
19 Al momento no existe un tratamiento eficaz y debe
plantearse en funcién de la extensién y gravedad. El
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Figura 5. Maculas hiperpigmentadas en antebrazos.
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INTRODUCCION

En el lupus eritematoso sistémico (LES), las
manifestaciones cutaneas se observan en el 59-85% de
los pacientes, sin embargo, sélo el 5% corresponden a
lesiones ampollares’ y menos del 1% a lupus eritematoso
sistémico ampollar (LESA)?3, una enfermedad ampollar
autoinmune que se observa en pacientes con LES.*5
Presentamos un caso de LESA como manifestacion
inicial en una paciente sin diagndstico previo de LES.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, de 32 anos de edad, sin
antecedentes personales patologicos ni familiares de
relevancia. Como antecedentes gineco-obstétricos
refirid once embarazos, siete partos y cuatro abortos,
todos en el transcurso del primer trimestre.

Consulté por una dermatosis que comenzo 6 meses antes,
luego de retomar el uso de anticonceptivos inyectables,
con aftas orales, caida difusa del cabello y rash cutaneo
pruriginoso por lo que fue tratada, en otra institucion,
con antihistaminicos y glucocorticoides sistémicos con
mejoria parcial. Tres meses después, evolucioné con una
erupcién ampollar generalizada, dolorosa, cuyo estudio
histopatolégico informé dermatitis de interfase y para la
cual leindicaron tratamiento con betametasona 0,6mg/dia
via oral (VO). Ante la falta de respuesta decidié consultar
en nuestro Servicio. Al examen fisico en el momento de
la consulta, presentd multiples erosiones sobre base
eritematosa, algunas cubiertas con costra hematica y
otras en fase de resolucion, pequefias ampollas tensas
de contenido seroso, lesiones cicatrizales residuales e
hiperpigmentacién postinflamatoria en tronco, miembros
superiores e inferiores y tercio inferior del rostro (Fig.
1-5). No presentd lesiones en mucosa oral o genital,
ni alteraciones en los anexos cutaneos. Se plantearon
como diagnosticos diferenciales penfigoide ampollar,
lupus ampollar, epidermolisis ampollar adquirida,
dermatitis herpetiforme y dermatosis por IgA lineal. Se
realiz6 una biopsia de piel para estudio histopatolégico
con hematoxilina-eosina que mostré una ampolla con
plano de clivaje en unién dermo-epidérmica (UDE) con
un importante infiltrado inflamatorio neutrofilico en su
base, infiltrado inflamatorio peri anexial mononuclear
y algunos vasos con cambios fibrinoides (Fig. 6).
La inmunofluorescencia directa (IFD) revelé inmuno
depositos lineales de IgG, IgA, IgM y C3 a lo largo de la
UDE (Fig 7). Debido a las limitaciones de recursos, no se

Lupus ampollar como forma de presentacion
de lupus eritematoso sistémico

Figura 1. Mdltiples erosiones que asientan sobre base
eritematosa, algunas cubiertas con costra hematica en region
anterior del torax. Pequefias ampollas tensas de contenido
Seroso, en zona esternal. Lesiones cicatrizales.

Florentino Ameghino



Figura 2. Polimorfismo lesional, similar a fig. 1 en dorso.

Figura 3. Multiples erosiones cubiertas de costras, e hiperpigmentacion postinflamatoria en region anterior de muslos.




pudo realizar Inmunofluorescencia Indirecta, IFD en piel
separada con sal, ni deteccién de anticuerpos circulantes
mediante ELISA. Se realizé un analisis de laboratorio con
citolégico completo, reactantes de fase aguda, funcién
renal, hepatograma y perfil lipidico que estuvieron
dentro de parametros normales; el perfil reumatolégico
revelé anticuerpos antinucleares (ANA) positivos 1/320
patron moteado (patrén nuclear punteado grueso),
anti-Smith (Sm) positivo, anti-Ro/SSA y anti-La/SSB
negativos, complemento total y C3 dentro de parametros
normales, con fraccion C4 disminuida. Teniendo
en cuenta las manifestaciones clinicas, el estudio
histopatologico y las serologias, se llegd al diagnostico
de LESA. Se solicitaron estudios para inmunosupresién:
serologias para Virus Hepatitis A (IgG), Virus Hepatitis B
(VHB) (Ag-Sup, Ac-Ag Sup, Anti-Core), Virus Hepatitis
C (Anticuerpos), Virus de la Inmunodeficiencia Humana
(ELISA), Toxoplasma (IgG), Chagas (ELISA), VDRL vy
PPD negativas y radiografia de térax de frente y perfil
sin alteraciones, y se indicd6 completar el esquema de
inmunizaciones con vacunas para VHB, antineumocdécica
y antigripal. Ademas, se realiz6 interconsulta con
Servicio de Reumatologia y se solicitaron anticuerpos
anti  fosfolipidicos (anticardiolipina, anticoagulante
lupico, anti-B2glicoproteina) los cuales fueron negativos
y un andlisis de orina completa que fue normal. Como
medidas preventivas se indicé fotoproteccion, y como
tratamiento médico clobetasol 17-propionato 0.05%
crema 2 veces por dia, meprednisona 60 mg/dia (1mg/
kg/dia) VO, azatioprina 250 mg/dia (3,5mg/k/dia) VO,
hidroxicloroquina 200 mg/dia VO, citrato de calcio 1500
mg + vitamina D3 400 Ul/dia VO y pantoprazol 20 mg/dia
VO. Lapaciente presentd una excelente y rapidarespuesta
con desaparicion de las ampollas cutaneas, por lo que
se decidié el descenso gradual de glucocorticoides y
continud con terapia de mantenimiento con azatioprina
e hidroxicloroquina.

COMENTARIOS

Las lesiones ampollares en pacientes con lupus eritema-
toso (LE) pueden clasificarse de acuerdo a dos meca-
nismos fisiopatoldgicos, segun la presencia o ausencia
de dermatitis de interfase vacuolar. Las lesiones vesico
ampollares especificas que ocurren sobre lesiones pri-
marias de LE agudo, sub agudo o crénico, tienen una
intensa dermatitis de interfase que conduce a degene-
racion hidrépica de la capa basal con la consiguiente
formacién de ampollas. Las lesiones vesico ampollares

Lupus ampollar como forma de presentacion
de lupus eritematoso sistémico

Figura 4. Lesiones similares a las descritas en iconografias
previas en miembros superiores.

inespecificas, se caracterizan por una dermatosis neu-
trofilica mediada por anticuerpos; el LESA es el prototipo
de esta ultima variante. Por otro lado, un tercer grupo
podria corresponder a la asociacién de LE con otras en-
fermedades ampollares autoinmunes, por ejemplo, pen-
figoide ampollar (PA)."67

La incidencia de LESA se estima en 2% de todas las en-
fermedades ampollares autoinmunes subepidérmicas.®
En una revisién retrospectiva que incluyé 5149 pacientes
con LE cutaneo y/o LES, el 0,19% tenian LESA'. Se pre-
senta mas frecuentemente en mujeres, entre la segunda
y cuarta décadas de la vida y, con menos frecuencia, en
nifos y adolescentes y tiene predileccion por personas
con fototipos altos (V-VI).”® Generalmente, se desarrolla
en pacientes con diagnéstico previo de LES, pero en una
minoria de los casos, puede ser la primera manifesta-
cién de la enfermedad, como en el caso de nuestra pa-



Lupus ampollar como forma de presentacion
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Figura 5. Pequefias ampollas tensas de contenido seroso, erosiones, costras hemorragicas y lesiones cicatrizales en tercio inferior del
rostro y cuello.

ciente donde las lesiones cutaneas ampollares, llevaron
al diagnostico de LES.® En la fisiopatogenia del LESA,
participan auto anticuerpos circulantes como se nom-
bré anteriormente, principalmente contra colageno tipo
VIl, componente principal de las fibrillas de anclaje de
la membrana basal. Como consecuencia se produce un
debilitamiento de la unién dermo-epidérmica (UDE) y la
consiguiente formacién de ampollas subepidérmicas. El
determinante antigénico principal es el dominio no co-
lageno tipo | (NC-1) del colageno tipo VII. Sin embargo,
también se identificaron otros auto-anticuerpos, como
BPAg1, BPAg2, laminina 5 y laminina 6. El fendmeno de
diseminacién de epitopos, podria ser la explicacion de
esta variabilidad antigénica, debido a que una agresion
primaria contra el colageno tipo VIl podria exponer otros
epitopes antigénicos, provocando una respuesta auto-
inmune secundaria contra ellos."%8° Clinicamente, el
LESA, se caracteriza por la presencia de vesiculas y am-
pollas tensas, que pueden asentar sobre piel eritematosa
o normal, simétricas, y que inician en zonas foto expues-
tas, pero no se limitan a ellas, pudiendo incluso afectar a
la mucosa genital, oral, faringea o laringea en la mitad de

los casos. Pueden desarrollarse, ademas, lesiones tipo
urticaria. El prurito no es un sintoma constante. Las lesio-
nes resuelven con hipo o hiper pigmentacion y, en unos
pocos casos, con cicatrizacion y formacion de quistes
de milium.>"® Los desencadenantes de las lesiones cuta-
neas pueden ser la exposicion solar, las infecciones o las
alteraciones hormonales?, sin embargo, no encontramos
reportes de casos de LESA inducido por anticoncepti-
vos en la literatura. Las manifestaciones sistémicas se
presentan entre el 69-90% de los casos, sin embargo,
no esta claro si los brotes de LESA son paralelos a la ac-
tividad de la enfermedad.®® Se ha descrito la asociacion
con nefritis lUpica (50%), afectacion hematoldgica (45%)
y de LES neuropsiquiatrico (7%) en el momento del diag-
néstico del LESA.2 Una complicacién poco frecuente,
pero grave, es el compromiso de la mucosa esofagica en
forma de esofagitis exfoliativa.’® El diagnéstico de LESA
puede ser dificil debido a las similitudes histolégicas
con dermatitis herpetiforme (DH) e inmunoldgicas con
epidermdlisis ampollar adquirida (EAA).® Se debe reali-
zar ademas diagnostico diferencial con otras enferme-
dades ampollares subepidérmica como PA, dermatosis
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ampollar por IgA lineal, o LE cutdneo con ampollas®’. La

definicion mas actual, propuesta en 1995 por Yell et al.
describe al LESA como “una enfermedad ampollar sube-
pidérmica adquirida en un paciente con LES con dep6-
sitos inmunes en la zona de la membrana basal (ZMB)
demostrados por IFD o IFI”.58 Los criterios diagnosticos
de LESA, descritos por Camisa y Sharma en 1983 y re-
visados posteriormente, en 1986, por Gammon y Brig-
gaman se detallan en la tabla 1.5°' La serologia para
LES es un requisito diagnéstico y puede presentar ANA
(titulo alto >1: 320), anti-DNAds y anti-Sm positivos en
el 90%, 60% y 30% de los casos con LESA, respectiva-
mente.® En cuanto al estudio histopatolégico, se observa
una ampolla subepidérmica con infiltrado inflamatorio
neutrofilico en dermis superior y/o microabscesos en
las papilas dérmicas, caracteristicas compartidas con la
DH. Sin embargo, en LESA el infiltrado es mas disperso y

puede haber mucina en dermis profunda. En contrapar-

te, el infiltrado en DH es focal y localizado en las papilas
dérmicas.®>” La inmunofluorescencia directa (IFD) de la
piel perilesional muestra el depdsito de lineal de IgG y
ocasionalmente de IgA, IgM y C3 en la ZMB. La IFD de
la piel dividida con sal muestra deposito de IgG en el
lado dérmico de la ampolla. En la DH, la IFD muestra los
depositos de IgA granulares en las papilas dérmicas.®”

Anticuerpos circulantes contra colageno tipo VI, estan
presentes en el 69% de los casos, aunque no es



especifico de esta enfermedad (presentes también en
EAA), y pueden ser detectados mediante IFI, ELISA o
inmunotransferencia.®®° Nuestra paciente cumplié conlos
criterios 1-4 para LESA tipo Il o antigeno indeterminado
(Tabla 1), no pudiendo demostrar la presencia de los
criterios 5 y 6 por falta de disponibilidad de recursos en
nuestro medio. Los regimenes terapéuticos actuales se
basan en informes y series de casos. Los tratamientos
topicos incluyen corticoesteroides, cuya dosis y vehiculo
deben ajustarse segun el sitio anatdbmico afectado. Los
inhibidores de la calcineurina (pimecrolimus crema 1% y
tacrolimus ungliento 0.03% o 0.1%) pueden usarse como
una alternativa o en combinacién con los corticosteroides
topicos, especialmente para areas de piel delgada." La
terapia sistémica de primera linea comprende dapsona
(2mg/kg/dia), glucocorticoides (prednisona 0,5-1mg/
kg/dia o equivalente) e hidroxicloroquina (5mg/kg/dia,
hasta 400mg/dia) Los ahorradores de esteroides como
metotrexato, azatioprina, ciclofosfamida y micofenolato
de mofetilo mostraron resultados variables.®5712 Sj
bien existen informes de resistencia a los esteroides
e inmunosupresores,®'" no fue el caso de nuestra
paciente en quien se consiguié una remision completa
de las lesiones ampollares con este tratamiento.
Rituximab, anakinra o inmunoglobulinas endovenosas se
describieron como opciones para casos refractarios.®>¢
La fotoproteccién, el abandono del habito tabaquico
y la eliminacion de farmacos fotosensibilizantes son
complementos importantes para el tratamiento.'
La recurrencia es poco frecuente, sin embargo,
algunos pacientes pueden experimentar brotes y/o
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TABLA 1. Criterios de diagndstico modificados para lupus
eritematoso sistémico ampollar.

1- Diagnéstico de LES basado en los criterios del ACR

2- Erupcién vesico ampollar originada en piel fotoexpuesta
pero no limitada a ella

3- Ampolla subepidérmica con infiltrado neutrofilico en la
histopatologia

4- Presencia de IgG, IgM, IgA y/o C3 en la ZMB
5- Evidencia de anticuerpos contra el colageno tipo VII

6- Deposito de inmunoglobulinas en fibrillas de anclaje/cola-
geno VIl por MIE.

LESA tipo |: Cumple los 6 criterios
LESA tipo Il (Antigeno indeterminado): cumple criterios 1-4

LES: Lupus eritematoso sistémico. ACR: American College
of Rheumatology. ZMB: Zona de la membrana basal. MIE:
Microscopia inmuno electronica. LESA: Lupus eritematoso
sistémico ampollar

exacerbaciones de las manifestaciones sistémicas.®
Presentamos un caso de LESA, una enfermedad
ampollar autoinmune, muy poco frecuente, que llevé al
diagnéstico de LES. Si bien nuestra paciente presento
antecedentes gineco-obstéticos que podrian haber dado
un indicio de sospecha, no fue previamente estudiada
para LES hasta el momento de la erupcion ampollar
por la cual nos consultd. Destacamos la necesidad de
la sospecha clinica para un diagndstico y tratamiento
oportunos con el objetivo de prevenir las complicaciones
que pudieran derivarse del LES.
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La enfermedad mano-pie-boca (EMPB) es un exantema
viral frecuente en la infancia, causado principalmente
por dos virus ARN del género Enterovirus pertenecientes
a la familia Picornaviridae: coxsackie A16 (CV-A16) y
enterovirus 71 (EV-71). Se caracteriza tipicamente por
fiebre, erosiones orales y lesiones papulovesiculosas en
palmas de las manos y plantas de los pies, facilmente
reconocible por los médicos pediatras y dermatélogos. 2

A partir de brotes epidémicos de EMPB en Finlandia y Fran-
cia en otofno de 2008, se han identificado otros miembros
de la especie enterovirus A, tipo coxsackie A6 y A10, como
agentes causales de EMPB."** La incidencia de la infec-
cion por CV-A6 ha incrementado en la Ultima década repor-
tdndose multiples brotes en Europa, Asia y en América.>®

La EMPB por CV-A6 se caracteriza por presentaciones
atipicas con extensa afectacion cutanea en forma de
lesiones vesiculobullosas que se extienden mas alla
de la tipica distribucién palmar y plantar de la EMPB
clasica. Ademas, se asocia a mayor severidad del
cuadro y a un mayor porcentaje de infecciéon de adultos.
La predileccién de las lesiones por las areas afectadas
por dermatitis atopica fue descrita y denominada bajo
el término “eczema coxsackium”.” También se observa
el compromiso ungueal como manifestacion tardia de la
enfermedad: onicomadesis y lineas de Beau.®

Paciente de sexo masculino de 3 afos de edad con
antecedentes personales patolégicos de dermatitis
atopica y broncoespasmo. Consulté en nuestra institucion
por una erupciéon cutanea de 4 dias de evolucién,
precedida por fiebre y sin otros sintomas acompanantes.
El cuadro habia comenzado mientras se encontraba de
vacaciones con su familia en el norte de Brasil (Salvador
de Bahia).

En la exploracion se observaron papulovesiculas sobre
base eritematosas agrupadas, algunas decapitadas
formando erosiones cubiertas por costras serohematicas,
localizadas predominantemente en cara posterior de las
piernas y pliegue de los codos. (Figs. 1y 2) Las lesiones
cutaneas aparecieron inicialmente en ambos miembros
inferiores, extendiéndose luego hacia los brazos,
abdomen, espalda, regién peribucal, dorso de manos y
pies. (Figs. 3, 4 y 5) El examen bucal reveld Unicamente




Figura 2. Region posterior del muslo vesiculas destechadas con costras serohematicas.

Figura 3. Lesiones evolucionadas, costrosas en dorso.
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Figura 4. Papulovesiculas, algunas destechadas costrosas en region anterior de muslos y piernas.

eritema faringeo. Dada la clinica y los antecedentes
se sospecho infeccidon atipica por coxsackievirus. Se
tomo hisopado de las lesiones cutaneas mediante PCR
(reaccién en cadena de la polimerasa) para enterovirus.
Esta fue positiva y se llegd al diagndstico de eczema
coxsackium. Se indic6é tratamiento sintomatico con
ibuprofeno y difenhidramina, asi como, humectacion de
la piel. Se reforzaron las medidas de higiene e hidratacion.
En el control a los 15 dias presentd resolucion casi
completa del cuadro y el paciente se encontraba en buen
estado general, afebril y normohidratado. No aparecieron
nuevas lesiones y una minoria de las previas presentaron
un leve eritema residual. El paciente evolucion6
favorablemente sin complicaciones. A los dos meses del
control se objetivo onicomadesis y lineas de Beau en uias
de las manos.

COMENTARIOS

En los Ultimos afios se han publicado casos aislados y
brotes de EMPB por otros enterovirus A (CV-A2, CV-A4,
CV-AB, CV-A8 o CV-A10) e incluso enterovirus B (echovirus
tipot, 4, 7, 19, CV-B3 y CV-B9). Sin embargo, los brotes
epidémicos por CV-A6 han sido los mayores a nivel
mundial, situandose en la actualidad como uno de los
principales agentes causales de las presentaciones
atipicas de la enfermedad."® Estos hallazgos previamente
desconocidos en relacién a la EMPB la han situado como
un novedoso objeto de estudio en multiples centros y
universidades de todo el mundo.' Desde 2008 cuando se
notificé por primera vez EMPB por CV-A6 en Finlandia, se

han publicado epidemias en diferentes regiones de Europa
asi como en otros continentes.* En Latinoamérica se
comunicaron brotes en Pery, Argentina (2015: Chubut y
San Luis) y Brasil (el mas reciente en 2019)."" Un estudio
publicado recientemente, analizd6 48 casos de EMPB
atipicos en el norte de Brasil durante los meses de enero
a junio de 2019, en el que 81.8% fueron positivos para
CV-A6."? Nuestro paciente contrajo la infeccion durante su
estadia en esta region y la dada la presentacion clinica
atipica que presentd presumimos que el agente causal
podria haber sido de este serotipo. La infeccién por
enterovirus es altamente contagiosa y los seres humanos
representan el Unico reservorio conocido de esta
enfermedad.” La transmisién ocurre por contacto directo
con secreciones nasales, orales y materia fecal.”®
Generalmente se presenta en brotes intrafamiliares o en
guarderias donde tiene lugar la transmision horizontal de
nifo a nifo. Estos brotes a lo largo del tiempo han dado
lugar a epidemias en distintos lugares a escala mundial.”®
La mayoria de los casos de infeccion por enterovirus
atipica ocurren durante los meses de verano y al comienzo
del otofio en regiones con climas templados, mientras que
en las tropicales presentan una alta incidencia que se
mantiene a lo largo del afio.”® En discordancia con la
predileccion estacional del virus, Flett, et al describié la
enfermedad por CV-A6 en un brote en Estados Unidos
(Boston) durante el invierno de 2012.'* La EMPB atipica
afecta principalmente a nifios menores de 5 afos, asi
como la EMPB clasica.® Un estudio epidemiologico
realizado en Taiwan reveld que los nifios pequefios
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Figura 5. Escasas papulas en region perioral.

(menores de 4 afos) tienen mayor riesgo de contraer la
enfermedad con un pico en la incidencia al afio de edad.™
Asi también, mostro predileccion por el sexo masculino en
comparacion con el sexo femenino en una relacién
1.5:1.7% La predominancia en el sexo masculino se ha
observado en otras infecciones por enterovirus, lo que
sugiere una susceptibilidad genética en el huésped.™ El
paciente presentado es un varén de 3 afos de edad. El
periodo de incubacion de la enfermedad es de 4 a 6 dias,
tras la implantacion del virus en la boca y la mucosa del
ileon. Luego, este se extiende a los ganglios linfaticos y
finalmente da lugar a una viremia con extensioén a la
mucosa oral y la piel. Se caracteriza por un periodo
prodrémico leve con fiebre y a veces sintomas tales como
malestar general y anorexia, que dura 2 a 3 dias.®En la
EMPB clasica, uno o dos dias mas tarde del prodromo
aparecen las lesiones orales, vesiculas discretas de 4 a 8
mm de didmetro con base eritematosa y comprometen la
mucosa bucal, lengua, Uvula y pilares amigdalinos.®
Generalmente, las lesiones cutaneas aparecen poco
tiempo después de las orales (1 a 2 dias) y consisten en
vesiculopustulas de 3 a 7 mm de diametro, ovales con eje
mayor siguiendo los dermatoglifos y borde eritematoso.
Las éareas mas comunmente comprometidas son el
extremo distal de los miembros. Las lesiones suelen ser
asintomaticas o levemente pruriginosas, y resuelven
espontaneamente luego de 5 a 10 dias generalmente sin

complicaciones.® Sin embargo, la infeccion por EV-71 se
ha asociado con complicaciones neurolégicas severas,
especialmente en lactantes.58'5 Se han descripto en la
literatura presentaciones atipicas asociadas a otros
serotipos de la familia de los enterovirus, principalmente al
CV-A6. La EMPB atipica se identifica por la afectacion de
localizaciones que se extienden mas alla de las regiones
clasicas de EMPB como dorso de manos, pies,
extremidades, tronco y regién peribucal. Asi como, por de
lesiones de mayor tamafio e incluso ampollas con
contenido hemorragico, a veces con aspecto de “blanco
de tiro”, y también por un mayor porcentaje de afectacién
de la poblacién adulta.”'® El compromiso mucoso en
estos casos es menos frecuente en comparacion con
otros EV.'® Mathes, et al describid cuatro morfologias
cutaneas atipicas basandose en un estudio retrospectivo
multicéntrico que incluyé 80 pacientes con infeccion por
CVA-6 durante el brote de 2011-2012 en Norte América: 1)
erupcion tipo Gianoti-Crostti: con distribucion simétrica
de las lesiones en las mejillas, nalgas y superficies
extensoras de las extremidades, con respeto relativo del
tronco; 2) lesiones acrales purpuricas principalmente en
aquellos pacientes mayores a 5 afios y adultos; 3) erupcién
diseminada vesiculobullosa que se extienden mas alla de
las palmas y plantas en niflos menores a un afio; y 4)
eczema coxsackium, remedia al eczema herpético
causado por VHS-1 y el virus compromete regiones de
piel afectadas por una dermatosis inflamatoria previa, mas
frecuentemente  dermatitis  atdpica.>'*'® Tanto el
antecedente de dermatitis atépica como la gran extension
de las lesiones con predominio de la regién posterior de
los miembros inferiores y pliegue de los codos, zonas
frecuentemente afectadas por la misma, fueron en nuestro
caso orientadores al diagnostico. EIl compromiso ungueal
secundario a EMPB atipica es frecuente y fue descrito
asociado a la infeccién por CV-A6 tras el brote en Finlandia
(2008) por primera vez.® La onicomadesis y la aparicion de
las lineas de Beau pueden ocurrir como manifestacion
tardia de la infeccién y ambos representan la detencién
temporaria del funcionamiento de la matriz ungueal. El
periodo de latencia desde el inicio de la enfermedad hasta
la aparicién de los mismos, es de 40 dias. '© Generalmente
la infeccion por CVA-6 y CVA-10 es tipicamente
autolimitada y cursa sin mayores complicaciones. En
contraste, el EV-71 se ha asociado a complicaciones
cardiopulmonares y neurologicas severas (como
meningitis aséptica, paralisis flacida y encefalitis).’*'® El
diagndstico tanto de la EMPB atipica como clasica es



fundamentalmente clinico, y generalmente no es necesario
realizar estudios complementarios. En casos en que
existan complicaciones o dudas diagnésticas es
recomendado realizar la deteccién de enterovirus en
hisopado de fauces o lesiones cutaneas mediante pruebas
de PCR especificas. Estas han demostrado una alta
sensibilidad y especificidad con resultados mas rapidos
en comparacion con el cultivo celular.’ No obstante, la
identificacion de un enterovirus especifico se encuentra
disponible inicamente en centros de alta complejidad con
grandes laboratorios y en contexto de una epidemia.' En
nuestro caso pudimos realizar el diagnéstico mediante RT-
PCR de la presencia de enterovirus en la muestra de la
lesion cutanea, del serotipo especifico. También existen
pruebas seroldgicas y la posibilidad de realizar biopsia
cutanea, aunque esta no es indispensable. En el analisis
histopatolégico se evidencia espongiosis y degeneracion
reticular de la capa granulosay la parte superior del estrato
espinoso, necrosis masiva de los queratinocitos, “células
fantasmas”, exocitosis de neutréfilos y degeneracion
hidrépica de la basal. ®* No se han descrito cambios
citopaticos ni inclusiones virales, lo que contribuye al
diagnostico diferencial con otras infecciones de origen
viral, como por ejemplo virus herpes simple y virus varicela
z6ster.™ Entre los diagndsticos diferenciales mas
frecuentes se mencionan: eczema herpético, varicela
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