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RESUMEN

El eritema elevatum diutinum (o eritema elevado persistente o diutino) es una
dermatosis inflamatoria crénica rara, caracterizada por papulas y nédulos erite-
matosos, de color café o violaceos, localizados en superficies extensoras, con un
patroén clinico caracteristico. Generalmente, esta asociado a enfermedades infec-
ciosas, autoinmunes o neoplasias hematologicas. Algunos autores lo clasifican
como una vasculitis leucocitoclastica; otros, como una dermatosis neutrofilica o
una combinacién de ambas entidades.

Se presenta el caso de un paciente de 4 afios, con lesiones clinicas e histopatol6-
gicas sugestivas de eritema elevatum diutinum, con afectaciéon extensa en la piel
y compromiso laringeo.

PALABRAS CLAVE: vasculitis leucocitoclastica cutanea, nifio, membrana
mucosa, laringe.

SUMMARY

Erythema elevatum diutinum is a rare, chronic inflammatory dermatosis, cha-
racterized by erythematous brown and purple papules and nodules on extensor
surfaces with a characteristic clinical pattern. Generally, it is associated with
infectious, autoimmune diseases and hematological malignancies. For some
authors it is considered a leukocytoclastic vasculitis and for others it is within
the spectrum of neutrophilic dermatosis or a combination of both entities.

We report a case of a 4 year-old-patient with suggestive clinical and histo-
pathological lesions of erythema elevatum diutinum, with extensive skin and
laryngeal involvement.

KEY WORDS: Cutaneous leukocytoclastic vasculitis, child, mucous membrane,
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente varon de 4 afios, na-
tural y residente en San Vicente, Antioquia, Colombia,
quien consulta al hospital local por un cuadro de ocho
dias de evolucion de tos, rinorrea, fiebre subjetiva y le-
sién costrosa en el dorso de la mano izquierda. En el
hospital formulan el diagnéstico de impétigo vulgar
asociado a cuadro gripal y ordenan tratamiento con ce-
falexina oral de forma ambulatoria.

Cuatro dias después, asiste nuevamente al hospital re-
gional por un aumento de las lesiones en la piel, con
compromiso de las fosas nasales, la mucosa oral, las ex-
tremidades superiores e inferiores y los gliteos. Ademas,
con estridor laringeo y disfonia, por lo que se inicia el
tratamiento con clindamicina, se realiza una biopsia de
piel y se decide remitir a tercer nivel de atencion.

A la revision por sistemas, la madre del paciente refiere
que es el primer episodio y niega tener familiares con
cuadros similares. El paciente es producto del primer
embarazo, un parto vértice espontaneo, a término, sin
complicaciones, sin antecedentes personales o fami-
liares de importancia.

A la exploracién fisica, se encuentra que el paciente
esta en regulares condiciones generales, con disfonia,
estridor inspiratorio y afebril. En la piel presenta pa-
pulas normocromicas y placas eritematosas descama-
tivas, con algunos nédulos con bordes sobreelevados y
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pseudovesiculacion, ademas de lesiones tumorales con
descamacion en la periferia y costra central. Hay com-
promiso de las superficies extensoras, como los codos,
el dorso de las manos, las fosas nasales (figura 1), las
rodillas, la cara posterior de las piernas, las fosas po-
pliteas y los glateos. También se observan algunas ero-
siones no dolorosas en la mucosa oral, en la lengua, el
paladar duro y blando y el labio superior.

El paciente es valorado por otorrinolaringologia por
compromiso de la via respiratoria superior. Se lleva a
cabo una laringotraqueobroncoscopia, que encuentra
lesiones en la lengua, las amigdalas, la cavidad oral,
la faringe y la laringe, con edema y obstruccién poste-
rior en los repliegues aritenoepigléticos. La traquea y
los bronquios fuentes estan sanos, aunque por el com-
promiso de las estructuras laringeas, con alto riesgo de
obstruccion de la via respiratoria y de insuficiencia res-
piratoria, se decide realizar la traqueostomia.

En los paraclinicos, se evidencia una leucocitosis leve
con neutrofilia, ademas de un perfil infeccioso con
virus hepatoétropos negativo, p y ¢ ANCAS negativos y
serologia para sifilis no reactiva. El ELISA para virus
de la inmunodeficiencia humana (VIH) es negativo y
la funcién renal, asi como la glucosa-6-fosfato-deshi-
drogenasa y la electroforesis de proteinas no presentan
alteraciones.

En los resultados de las biopsias de la piel tomadas
inicialmente se reporta un infiltrado inflamatorio neu-

d

Figura 1. Nédulos y placas eritematosas con borde descamativo y costras en dorso de mano, codos y erosiones en

fosas nasales.
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trofilico denso que, junto con algunas de las caracteris-
ticas de las lesiones cutaneas, sugeria como posibili-
dades diagnosticas el sindrome de Sweet, la dermatitis
herpetiforme o la dermatosis lineal por inmunoglobu-
lina A (IgA).

Sin embargo, después de realizar nuevas biopsias de
la piel para esclarecer el diagnoéstico, se reporta la
presencia de hiperplasia epidérmica y de necrosis fi-
brinoide de la pared vascular en la dermis, con infil-
tracion de neutréfilos. El tejido conectivo perivenular
tiene fibrina e infiltrado inflamatorio mixto, con pre-
dominio de neutréfilos, ademas de leucocitoclastia y
fibrosis inicial (figura 2). El estudio de inmunofluores-
cencia directa (IFD) en la piel no muestra depésitos de
inmunoglobulinas ni complemento.

Basados en la historia clinica del paciente, los ha-
llazgos a la exploracion fisica, la evolucion, los resul-
tados del estudio de histopatologia y la IFD negativa,
se formula el diagnéstico de eritema elevatum diutinum
(EED) con manifestaciones en la piel, las mucosas y
compromiso laringeo.

Se inicia el tratamiento con clobetasol topico en las le-
siones y, posteriormente, se administra prednisona en

7,5 mg/d.

El paciente es valorado ulteriormente por reumato-
logia, hematologia y oftalmologia, en un hospital de
alta complejidad, en donde descartan otras enferme-
dades asociadas al cuadro clinico o si hay compromiso
de otras superficies mucosas.

Con los resultados normales de glucosa-6-fosfato-
deshidrogenasa, se decide administrar dapsona en 25
mg/d, con excelente respuesta que inicia a las 48 horas
de tratamiento. El paciente continda con la terapia or-
denada y con resolucion total de las lesiones.

Un mes y medio después del alta hospitalaria, el pa-
ciente sufre una recaida, con menor cantidad de le-
siones asociada a un cuadro gripal; sin embargo, en
esta oportunidad, solamente hubo compromiso de la
piel.

Se inicia el desmonte progresivo de la dapsona por la
mejoria clinica vista y por la disminucién no signifi-
cativa de los valores de hemoglobina (13,5 a 12,7 g/dl),
hasta llegar a los 12,5 mg interdiarios, dosis con la que
se encuentra actualmente, sin nuevas recidivas (figura
3).

Figura 2. Hiperplasia epidérmica, necrosis fibrinoide de la pared vascular con infil-
tracion de neutrofilos en la dermis. Fibrina e infiltrado inflamatorio mixto con predo-
minio de neutro6filos en tejido conectivo, leucocitoclastia y fibrosis inicial.
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Figura 3. Cicatrices residuales en codos y dorso de mano después de tratamiento con dapsona.

DISCUSION

El EED es considerado, por algunos autores, como
una vasculitis leucocitoclastica crénica de pequefios
vasos no asociada a ANCAS vy, por otros, como una
dermatosis neutrofilica o una combinacién de ambas
entidades. Presenta lesiones cutaneas con un patron
clinico caracteristico por su localizacion en las super-
ficies extensoras. En gran parte de los casos esta aso-
ciado a enfermedades infecciosas, autoinmunes o neo-
plasias hematoldgicas ®2.

El EED es una entidad poco frecuente, con aproxima-
damente 250 casos reportados en la literatura hasta
el afio 2011, y es alin mas escasa su presentaciéon en
nifos. Puede aparecer a cualquier edad ©, pero es
mayor la prevalencia entre la cuarta y la séptima dé-
cada de vida. Los casos en personas mas jovenes usual-
mente se asocian a algin tipo de inmunodeficiencia.
Afecta por igual a ambos géneros y no hay predileccion
racial @4,

En términos generales, la fisiopatologia del EED es des-
conocida, pero parece estar implicada una reaccion de
hipersensibilidad local de tipo III. Hay sobreexpresion
de un antigeno, en gran parte de los casos por las co-
morbilidades asociadas, lo que desencadena una reac-
cion antigeno-anticuerpo con activaciéon del comple-
mento y formacion de complejos inmunes circulantes,
que se depositan en la pared de los pequefios vasos
sanguineos, que lleva a la destruccién vascular y, por
altimo, a fibrosis @.

Clinicamente, el EED se manifiestan como papulas,
placas y nddulos simétricos eritematosos, de color vio-
laceo o marrén, que pueden evolucionar a ampollas,
vesiculas y erosiones. Algunas de estas pueden pre-
sentar una configuraciéon en diana, ser asintomaticas,
dolorosas o pruriginosas. Aunque frecuentemente apa-

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2019; 27 : 1 (enero - marzo), 68-78

recen en superficies extensoras, también se pueden
observar en los glateos y en la region posterior de las
extremidades ©, o en localizaciones atipicas como el
rostro y el pabell6n auricular. Todas estas zonas anato-
micas estaban comprometidas en el paciente del caso
descrito. En ocasiones, se asocian a sintomas sisté-
micos, como la fiebre y las artralgias, y su evolucion
suele ser cronica y recurrente, con resoluciéon de 5 a 10
afnos en la mayoria de los casos 2.

En cuanto a las manifestaciones extracutaneas del
EED, la mas descrita es el compromiso ocular, que
puede presentarse como escleritis nodular, panuveitis
y queratitis. El compromiso de otras superficies mu-
cosas es muy raro, con pocos casos reportados en la
literatura. De estos, solamente se encontraron cuatro
pacientes con afectaciéon de las mucosas: el primero,
un adulto con compromiso laringeo y peneano ©; el
segundo, un nifo de 7 aflos, con infecciones estrepto-
cocicas recurrentes, que presento lesiones en la piel y
la mucosa oral; el tercero, una nifa de 3 afios, con in-
feccién cronica del tracto respiratorio superior e hiper-
gammaglobulinemia D, con lesiones extensas en las
superficies extensoras, los gliteos, el rostro, las orejas,
la lengua y la cavidad oral @, similar a los hallazgos
encontrados en el paciente del presente estudio; y el
cuarto, una mujer de 19 afos, con lesiones gastroin-
testinales, en las extremidades y en la mucosa oral, en
la que se formuld un diagnéstico de superposiciéon de
EED y sindrome de Sweet ®.

Cuando hay lesiones en las mucosas, probablemente
se deban a un fendémeno de vasculitis y a una menor
capacidad de los neutroéfilos para combatir las bacte-
rias ©7),

En cuanto a las principales enfermedades asociadas al
EED, estan: enfermedades autoinmunes, infecciones,
principalmente por VIH, virus hepatétropos y estrepto-
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cocos; neoplasias, de las cuales, las mas relacionadas
son la paraproteinemia IgA y el sindrome mielodis-
plasico; y, por ultimo, los medicamentos tales como
los antituberculosos, el cisplatino y la eritropoyetina.
En el caso que se presenta, todos estos factores fueron
descartados ®.

El diagnostico se basa en el curso de la enfermedad,
que generalmente es prolongado, con recurrencias
ocasionales, manifestaciones clinicas caracteristicas
por su localizacion y, finalmente, hallazgos histopato-
l6gicos que evidencian vasculitis leucocitoclastica con
infiltrado neutrofilico y, en fases mas avanzadas, apari-
cién de una fibrosis perivascular progresiva ®.

En lo que respecta a los principales diagnoésticos dife-
renciales del EED, estan la dermatitis herpetiforme, la
dermatosis lineal por IgA, el lupus ampolloso y el sin-
drome de Sweet ampolloso.

Es importante resaltar que, en gran parte de los casos,
pueden coexistir los hallazgos clinicos e histologicos
de distintas dermatosis neutrofilicas. Se han reportado
algunos casos en la literatura de superposicion de sin-
drome de Sweet o dermatitis herpetiforme con EED, lo
que dificultad aiin mas el diagnoéstico ®. Es aqui donde
la histopatologia desempefia un papel fundamental,
porque pese a que en todas estas entidades se puede
observar un infiltrado neutrofilico, la coexistencia de
este con vasculitis leucocitoclastica se da solamente
en el EED. Igualmente, la inmunofluorescencia directa
ayuda a descartar otras enfermedades, como la derma-
tosis lineal por IgA y la dermatitis herpetiforme & 1),
Las lesiones clinicas caracteristicas, los hallazgos de
vasculitis leucocitoclastica con infiltrado neutrofilico
en la histopatologia y la inmunofluorescencia directa
negativa apoyaron el diagnoéstico en el paciente del
presente estudio @.

El tratamiento de eleccién para el manejo de esta en-
tidad es la dapsona, por sus propiedades inhibitorias
sobre los neutroéfilos. En términos generales, los pa-
cientes responden de forma notoria en 48 horas, como
en el caso aqui presentado; sin embargo, no tratar la
causa de la enfermedad vy, por ende, la suspension del
medicamento pueden producir recaidas @. Otras op-
ciones terapéuticas descritas son la niacinamida, las
tetraciclinas, los esteroides sistémicos, topicos o intra-
lesionales, la clofazimina, la ciclofosfamida e incluso
los procedimientos quirdirgicos cuando las lesiones
son muy grandes e intratables >,

En la literatura, solamente se encontré un caso repor-
tado de un adulto con EED y compromiso laringeo, que
respondi6 adecuadamente al manejo con dapsona y
esteroides sistémicos ©. Este seria, entonces y hasta
ahora, el segundo caso informado de un paciente con
esta entidad y compromiso laringeo.

CONCLUSION

Se destaca la importancia de este caso clinico al consi-
derar al eritema elevatum diutinum (o eritema elevado
persistente o diutino; EED) como una forma distintiva
de vasculitis cutanea, que puede llegar a presentar
compromiso mucocutaneo extenso, por lo que es ne-
cesario un abordaje interdisciplinario, la investigaci6n
de las causas subyacentes y el tratamiento oportuno.
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