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RESUMEN

as dermatosis solares idiopaticas representan un

grupo de enfermedades en las que un cromoforo

enddgeno es modificado por laaccién de la radia-

cién ultravioleta y desencadena cuadros clinicos
caracteristicos.

La mas comun de estas entidades es la erupcion po-
limorfa solar, que representa la tercera parte de todas las
fotodermatosis.

Es importante el estudio de las dermatosis solares idio-
paticas, ya que son entidades frecuentes, tienen un impacto
negativo en la calidad de vida del paciente y muestran ca-
racteristicas similares a otras enfermedades cutaneas.

Un adecuado diagnéstico es crucial para determinar el
abordaje terapéutico, aunque en algunas ocasiones puede
haber resolucion espontanea.

Palabras clave: dermatosis solares, fotodermatosis,
radiacion ultravioleta.

SUMMARY

The idiopathic photodermatoses are constituid by a
group of diseases, where an endogen chromophore is modi-
fied by the action of ultraviolet radiation action, inducing the
production of a characteristic clinicopathologic entity.

The third part of these disorders is represented by the
polymorphous light eruption.

Giovana Fernanda Osorio Gomez, R3 Dermatologia de la Uni-
versidad del Valle

E-mail: giovana_osorio@hotmail.com

©241

The understanding of the photodermatoses is important
because they are frequent diseases; they have a negative
impact in the quality of live of the affected people, and their
overlapping with other cutaneous diseases.

An accurate diagnosis is crucial for an adequate thera-
peutical approach, although spontaneous improvement
does occur.

Key words: solar dermatoses, idiopatic photoderma-
toses, ultraviolet radiation.

DEFINICION

Las fotodermatosis son enfermedades cutaneas produ-
cidas por la accién de la radiacion electromagnética sobre
la piel, bien sea en el espectro ultravioleta o en el rango de
luz visible. Se requiere para su presentacion un huésped
inmunolégicamente susceptible.

RADIACION ELECTROMAGNETICA Y SU
ACCION EN LA PIEL

La radiacion electromagnética se divide, segun la lon-
gitud de onda, en:

Luz ultravioleta A (UVA): la cual incluye longitudes de
ondaentre 320 y 400 nm. Se subdivide en luz UVA-1 (340nm
a 400nm) y luz UVA-2 (320nm a 340nm).

Luz ultravioleta B (UVB): ubicadaentre 290nm y 320nm.
Es una onda corta, también conocida como radiacion de
quemadura solar debido a que produce eritema.

Luz ultravioleta C (UVC), que es filtrada en su totalidad
por la capa de ozono. Cubre el rango entre 200 a 290nm."

El espectro de luz visible se encuentra entre 400nm y
760nm.

Aunque la UVB es mas eritematogénica que la UVA,
mas fotones en la region de la UVA alcanzan la superficie
terrestre (entre 10 a 100 veces). Asi, se requiere menor dosis
para producir eritema en el espectro UVA.
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La UVA alcanza la dermis, ya que no sufre dispersion
en la capa cornea como sucede con la UVB; ademas, esta
implicada en la mayoria de reacciones fotoalérgicas y en
las fotodermatosis idiopaticas.

La piel tiene multiples sustratos capaces de absorber
la radiacion UV, denominados cromoforos, tales como la
queratina, la hemoglobina, las porfirinas, los carotenos,
los acidos nucleicos, la melanina, las lipoproteinas, los
enlaces peptidicos y aminoacidos de las proteinas vy el
acido urocanico.

Los efectos de la radiacion UV en la piel incluyen: alte-
racion en la funcion de las células de Langerhans, cambio
en la proporcion de los subtipos de linfocitos, disminucion
en la presentacion antigénica, alteracion en la produccion
de citoquinas y en la viabilidad de los monocitos.?

Los principales efectores de la accion inmunomodula-
dora de la radiacion UV (RUV) en la piel son las citoquinas,
que desencadenan la entrada a la piel y la salida de ella de
varios tipos celulares. Después de absorber la RUV, el cro-
moforo cutaneo pasa a un estado excitado, que aunque dura
solo una fracciéon de segundo, es suficiente para producir
un fotoproducto, entre los que se encuentran la oxidacion
de las membranas lipidicas y la formacién de dimeros de
pirimidina. Estos fotoproductos provocan reacciones y se-
Aales bioquimicas, como la adicion o remocion de grupos
fosfato de las proteinas, entre ellas factores de crecimiento,
y ademas activan factores de transcripcion como la protei-
na activadora-1 (AP-1); el factor nuclear-KB, que a su vez
inicia la sintesis de melanina, citoquinas, ciclooxigenasa y
proteinas de la matriz extracelular.

La IL-1beta, el TNF-alfa y la IL-8 liberadas por los
queratinocitos pueden inducir la salida de las células de
Langerhans de la piel; asi mismo, la IL-10 esta asociada
con la capacidad migratoria de estas células. Paralelamente
a la salida de las células de Langerhans, los macrofagos
se expanden y producen su principal citoquina inmunosu-
presora, la IL-10, que contrarresta la produccion de IL-12
por los monocitos y los macrofagos y la produccion de
IFN-gamma de los linfocitos T. Asi, la IL-10, que tambien
es producida por los queratinocitos, el TNF-alfa producido
por los mastocitos dérmicos, y la IL-4 favorecen el efecto
inmunosupresor en la piel expuesta a la RUV.

La generacion del patrén linfocitario Th2 se da gracias
alalL-4yalalL-10°3

El mecanismo fisiopatoldgico de las fotodermatosis no
estd completamente elucidado, pero se acepta que tienen
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una base inmunologica, dado el comportamiento clinico de
estas enfermedades y los hallazgos histopatolégicos.

Pueden clasificarse en cinco categorias:

. Fotodermatosis idiopaticas, en donde se encuentran la
erupcion polimorfa solar, el prurigo actinico, la dermatitis
actinica croénica, la urticaria solar y la hidroa vaccinifor-
me.

Fotodermatosis debidas a un agente exégeno, que inclu-
yen las reacciones fototoxicas y fotoalérgicas a diversos
agentes.

Fotodermatosis debidas a un agente endégeno, princi-
palmente las porfirias (porfirias eritropoyeéticas, porfiria
variegata y coproporfiria hereditaria) y la pelagra.*

Dermatosis fotoagravadas, como el lupus, la derma-
tomiositis, la enfermedad de Darier, los pénfigos vy el
penfigoide ampolloso.

Genodermatosis con fotosensibilidad, entre las que
se encuentran el xeroderma pigmentoso, el sindrome
de Bloom, el sindrome de Coyckayne, el sindrome de
Rothmund-Thomson vy la ataxia-telangiectasia, entre
otros.5

FOTODERMATOSIS IDIOPATICAS

Las fotodermatosisidiopaticas representan un grupo de
enfermedades en las que un cromoforo endogeno, descono-
cido, interacciona con un espectro especifico de radiacion
UV y luz visible y producen entidades clinicopatologicas
caracteristicas. Su importancia radica en la frecuencia,
amplia distribucién y caracteristicas clinicas que se sobre-
ponen con otras enfermedades como el lupus eritematoso,
diversas dermatosis eczematosas y urticarianas, asi como
el linfoma cutaneo de células T."

Para un adecuado diagnostico, la evaluacion de los
pacientes con fotodermatosis debe incluir:

Historia clinica detallada: con edad de aparicion, uso
de sustancias fotosensibilizantes, intervalo entre la
exposicion solar y el inicio de la erupcion, tipo de le-
sion, duracion de la misma; sintomas referidos en otros
organos, como dolor visceral, historia de enfermedades
autoinmunes, y antecedentes familiares.

Examen fisico completo: con especial atencion en la
demarcacion entre las areas expuestas y las cubiertas.
Las zonas que generalmente respetan las fotodermatosis
son los pliegues postauriculares, los nasolabiales y el
submental, asi como el area bajo la barbilla.
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* Fototest: se emplea para determinar la dosis de eritema
minimo (MED), definida como la minima dosis necesaria
para inducir eritema perceptible sin bordes demarcados.
Se irradia la zona escogida, generalmente la espalda,
con las diferentes longitudes de onda y se efectuan
lecturas de la reaccion a las 8 y 24 horas luego de la
exposicion.®

* Pruebas de fotoprovocacion: en las cuales se efectuan
exposiciones repetidas, con UVA, UVB y en algunos
casos con luz visible. Se administran dosis crecientes,
progresivas, que se inician con 3 a 4 MED en areas pe-
quenas y con 2 MED en areas extensas. La prueba ter-
mina cuando se desencadena una reaccion patoldgica,
o luego de seis exposiciones, en cuyo caso se considera
una resultado negativo.®

* Pruebas de fotoparche: usadas para identificar posibles
alergenos implicados en una erupcion fotosensible. Se
colocan los alergenos mas comunes o los presuntamente
implicados segun el caso individual. Se aplican dos o
mas series idénticas, que son retiradas a las 48 horas
y posteriormente irradiadas con 0.5 a 0.7 MED. Las
lecturas se hacen a las 24, 48 y 96 horas. El resultado
es positivo si hay eritema e infiltracion en la zona que
albergaba el antigeno. El diagnostico de alergia por
fotocontacto se establece cuando sdlo hay respuesta
positiva en el parche irradiado, y el de alergia de con-
tacto, cuando hay respuesta tanto en el parche irradiado
como en el que no recibid luz UV.%

e Examenes de laboratorio: segun el cuadro clinico indivi-
dualy con el fin de excluir una enfermedad autoinmune,
se deben solicitar anticuerpos antinucleares (ANAS),
particularmente anti-Ro y anti-La. También, de acuerdo
con la clinica, se pueden ordenar porfirinas en suero,
examenes de materia fecal y orina, como pruebas de
tamizaje para descartar porfirias cutaneas.

* Biopsia: puede aportar elementos especificos para
establecer el diagnodstico, pero su principal valor radica
en descartar otras causas de erupcioén.’

ERUPCION POLIMORFA SOLAR

Epidemiologia

La erupcion solar polimorfa (EPS) representa la tercera
parte de todas las fotodermatosis idiopaticas, lo cual la
convierte en la mas comun de estas entidades.' > Su pre-
valencia se estima entre 10-20% en Europa y Norteamé-
rica.® Aunque tiene una amplia distribucion geogréfica, se

observa con mayor frecuencia en climas templados que en
areas tropicales y su frecuencia aumenta a medida que se
incrementa la distancia desde el Ecuador.® Esto se atribuye
a la variacion en las proporciones de radiacion UVA y UVB
en las diferentes regiones del globo terraqueo. En las
areas donde existen estaciones es mas frecuente durante
los meses de primavera y otofo, probablemente por una
mayor proporcién de radiacion UVA con respecto a UVB en
estas temporadas.™

La erupcion polimorfa solar puede afectar todas las
razas y tipos de piel. Aungque es mas comun en individuos
de piel clara, también se observa en pacientes de raza
negra, orientales e indigenas americanos.®® La relacion
hombre: mujer es de 2-3:1, lo cual puede ser reflejo de un
mecanismo genético u hormonal subyacente en su patogé-
nesis.'® La edad de inicio tipicamente es en las tres primeras
décadas de la vida.®® Sin embargo, parece que los hombres
se afectan mas tardiamente que las mujeres y suelen tener
una enfermedad mas grave.®

También se describe el cuadro durante la infancia,
principalmente en nifos de 5 a 12 anos y recibe el nombre
de erupcion primaveral juvenil.' Se considera una forma
localizada de erupcion polimorfa solar, dada la similitud clini-
copatologica con esta entidad, como la aparicion retardada
de las lesiones una vez cesa la exposicién solar, el caracter
transitorioy recurrente de las mismasy la afectacion familiar;
pero se diferencia en que afecta principalmente a nifios y
hombres jovenes, en forma de papulas pruriginosas locali-
zadas en el hélix de las orejas, que evolucionan a vesiculas
y luego a costras, las cuales resuelven sin dejar cicatriz.™

Etiologia y patogénesis

Factores genéticos

Los casos de agregacion familiar soportan la teoria
de una susceptibilidad genética, ya que hasta un 50% de
ellos tienen una historia familiar positiva; aunque dicha
agregacion familiar podria resultar de factores ambientales
comunes, compartidos, sin que necesariamente interven-
gan factores genéticos.™ Algunos autores sugieren que la
erupcién polimorfa solar se hereda con un caracter auto-
somico dominante con penetrancia variable."'* Otros le
atribuyen una herencia multifactorial, con varios posibles
genes involucrados en la respuesta anormal a la radiacion
UV; segun esta hipétesis existe gen mayor o principal, que
tiene alta frecuencia en la poblacion general (lo que hace el
72% de la poblacion general susceptible a la EPS), y unos
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poligenes que determinarian cuales individuos desarrollaran
la enfermedad.™®

Aspectos inmunologicos

Debido al tiempo de latencia de las lesiones, se su-
giere una reaccion de hipersensibilidad retardada a un
antigeno inducido o sobreexpresado, luego de la expo-
sicion solar.

Ademas se ha encontrado infiltrado de linfocitos T
CD4+, observado en las lesiones tempranas, que cambia
a un patron CD8+ luego de 72 horas, y la expresion de
ICAM-1 (ligando para el antigeno asociado a la funcion leu-
cocitaria), probablemente secundaria a la liberacion de IFN
gama, los cuales son hallazgos compatibles con dermatitis
de contacto alérgica y la reaccion a la tuberculina; ambos
procesos de hipersensibilidad retardada.?®

Luego de la exposicion solar, los pacientes con EPS
tienen una deplecion anormal de células de Langerhans;
ademas, sobreexpresan proteinas de golpe por calor, las
cuales podrian actuar como cromaéforos y se implican asi
en una posible patogénesis autoinmune.™

Se desconoce el perfil de citoquinas propio de la EPS,
pero se involucra un aumento de actividad de la IL-6, IL-8,
y posiblemente la IL-1.8

En general, se considera que el defecto inmunolégico
consiste en una capacidad disminuida de inmunosupresion
inducida por la radiacion UV, que permite en los pacientes
con EPS, reconocer un antigeno que puede ser expresado
en todos los individuos.® En estudios donde se mide la infil-
tracion de la piel por neutroéfilos, en respuesta a la estimu-
lacion con UVB, se observa una marcada disminuciéon de
estas células y sus productos, lo que altera la produccién
de citoquinas que median el efecto inmunosupresor de la
RUV en sujetos normales, tales como la IL-4, IL-10 y TNF-
alfa, y por consiguiente se produce una disminucion en la
migracion de células de Langerhans fuera de la piel y un
reducido cambio hacia un patron de respuesta Th2. Todo
esto debido, probablemente, a un mecanismo patogénico
local, sin repercusiones sistémicas 16,

Trastornos bioquimicos

Otro mecanismo propuesto en la presentacion de la
EPS es un disturbio en el metabolismo del triptéfano, que
conlleva una acumulacion de acido cinurenico. Aunque no
se ha comprobado, esta teoria constituye la base para el
tratamiento con acido nicotinico.®

También se involucra un transtorno en el metabolismo
del acido araquidodnico,'” ya que la aplicacion indometaci-
na topica en ciertos pacientes con EPS no logra inhibir el
eritema asociado a la radiacion UVB, como sucede en los
sujetos normales o con EPS muy leve.!!

Manifestaciones clinicas

A pesar de la amplia gama de presentaciones de la
EPS, se trata de una erupcion monomorfica en un mismo
individuo, frecuentemente compuesta de papulas eritemato-
sas y pruriginosas, con distribucion simétrica (Figura 1). En
ocasiones pueden verse vesiculas, ampollas o formas tipo
eritema multiforme. La forma papular es la mas frecuente,
seguida de la tipo placa y la papulo-vesicular.® También
existen formas vesico-ampollosa, tipo prurigo, tipo eritema
multiforme, maculo-nodular, urticariana y hemorragica.5"

Figura 1. Placas eritematosas, confluentes, simétricas, localiza-
das en la cara de un paciente con enfermedad de larga data.
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Los sitios mas frecuentemente involucrados son la
region preesternal y la superficie extensora de los miem-
bros superiores.’ La cara generalmente es respetada, lo
cual se atribuye a un proceso de desensibilizacion, pues
continuamente es expuesta a algun grado de radiacion UV.
Esta desensibilizacion involucra la supresion de los meca-
nismosinmunes, aunque elaumento en la melanizacion y el
engrosamiento del estrato cérneo son factores importantes.
Aunque en la gran mayoria de los casos se afectan las areas
expuestas, en los pacientes con enfermedad de larga data
pueden aparecer lesiones en areas cubiertas.?

Su inicio tarda entre 30 minutos a 5 dias luego de la
exposicion solar y puede estar precedido por sensacion
de ardor o prurito. Si no hay exposicidon solar adicional,
desaparece en pocos dias a semanas (1 a 6 dias), sin dejar
cicatriz.*'® Sigue un caracter recurrente, y la distribucion y
la morfologia de las lesiones pueden cambiar a través del
tiempo.

En raras ocasiones el prurito puede ser el Unico sintoma,
dicho cuadro se denomina erupcion polimorfa solar sine
eruptione.®® Los sintomas sistémicos, como cefalea, fiebre,
escalofrios y nauseas son raros pero pueden ocurrir.

Tipo de radiacion

La luz UVA parece ser mas efectiva que la UVB eniniciar
las lesiones. Esta afirmacion se basa en la posibilidad de
induccion de las lesiones cuando se recibe RUV a través de
un vidrio.® Sin embargo, hay resultados ambiguos en los que
las lesiones no pueden inducirse por UVA de amplio espectro,
y se desarrollan en lugares geograficos privados de UVA de
onda corta, lo cual sugiere un efecto inhibitorio de este tipo de
onda.’® También se han implicado reacciones anormales a la
UVBy a radiacion visible® y se ha demostrado que el espectro
de accion cambia en un individuo a través del tiempo y se
relaciona con la variacion de la enfermedad segun la estacion
climatica en el momento de realizar las pruebas.®

Para la induccion de las lesiones durante la evaluacion
clinica de la enfermedad, es mas efectiva la radiacion solar
simulada. Esto se debe a un Unico cromdéforo que puede
ser activado por diferentes espectros de la RUV y dar como
resultado la diversidad de las lesiones, bien a través de di-
ferentes mecanismos patogénicos o a través de un amplio
rango de antigenos activados por la RUV.?°

El fototest para determinar MED suele ser normal, aun-
que con frecuencia se observan valores en el limite inferior
normal. Las pruebas de fotoprovocacion son positivas en

el 50% a 90% de los pacientes® y permiten establecer
un pronostico. Cuando son negativas, la enfermedad se
presenta a una edad mas temprana y tiende a remitir. Si
son positivas, la enfermedad sigue un curso mas crénico
y persistente.®

En quienes se efectuan pruebas de fotoparche se
encuentra muchas alergias de contacto y de fotocontacto,
principalmente a los bloqueadores solares y a los productos
para cuidado diario de la piel.®

El diagnostico diferencial debe incluir: lupus eritematoso
cutaneo subagudo, que generalmente es menos prurigi-
noso y puede tener ANAS, anti-Ro y anti-La positivos. La
infiltracion linfocitica de Jessner es muy similar a la EPS
en placas, es persistente, pero su histologia es distintiva.
La protoporfiria eritropoyética, las reacciones fototoxicas
y fotoalérgicas en las formas de eczema extenso también
pueden semejar una EPS. Finalmente debe considerarse el
eritema multiforme fotosensible.™®

HISTOLOGIA

En la biopsia se observa un infiltrado inflamatorio en la
dermis superficial y profunda, con predominio perivascular,
compuesto principalmente por linfocitos T, y con menor
frecuencia neutréfilos y eosindfilos. Ademas, hay edema de
las dermis papilar, perivascular y endotelial. En la epidermis
es posible encontrar espongiosis y paraqueratosis. Estos
hallazgos se aprecian en la forma papular; en las otras
presentaciones clinicas hay discretas variaciones, como
vesiculas espongiotticas y ampollamiento subepidérmico
en la forma vesico-ampollosa; e infiltrado liquenoide con
gran espongiosis en las formas en placa.®

Usualmente la inmunofluorescencia es negativa.

Asociacion con lupus eritematoso sistémico

Recientemente se sugiere que laEPSy el lupus eritema-
toso sistémico (LES) comparten un mecanismo patogénico
comun.” Aproximadamente el 50-75% de los pacientes con
alguna de las formas de lupus son fotosensibles y en oca-
siones las lesiones son indistinguibles de las observadas en
EPS. Hasta el 10% de los pacientes con EPS puede tener
ANAs positivos en ausencia de sintomas de lupus; dichos
pacientes suelen sufrir una mayor duracion de la enfermedad
y en ocasiones pueden desarrollar alguna forma de lupus.?'
Ademas, se ha reportado una mayor prevalencia de EPS
en los familiares de pacientes con lupus, lo cual apoya un
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mecanismo genético para las dos enfermedades.?? Incluso,
para algunos autores los pacientes con EPS representan
una poblacion que sufre de LES cuya manifestacion en piel
es en forma de EPS."

En un estudio de 94 pacientes con EPS se encontré un
riesgo aumentado en tres veces comparado con la pobla-
cion general, de sufrir enfermedades autoinmunes; entre
ellas hipotiroidismo o bocio no toxico y a algunos pacientes
se les diagnosticé LES.?®

La EPS es un factor predisponente para el desarrollo
de LES, LED y PA, aunque no se ha logrado demostrar un
gen especifico responsable de la asociacién entre las tres
enfermedades. El fenotipo especifico de enfermedad puede
desarrollarse en individuos con EPS, en asociacion con HLA
especificos, lo que evidencia que hay reacciones distintivas
de hipersensibilidad a la luz UV dirigidas por el HLA.?¢

Tratamiento

El tratamiento varia segun la gravedad de la enfer-
medad. En las personas levemente afectadas, puede ser
suficiente una conducta que evite la exposicion solar, y la
aplicacion de protectores solares. Los bloqueadores gene-
ralmente son inefectivos, ya que protegen principalmente
contra la UVB, mientras permiten que haya mayor radiacion
UVA (responsable de la enfermedad), antes de que aparezca
la quemadura solar.®

Quienes sufren una presentacion moderada a grave
requieren ademas la aplicacion de esteroides topicos y en
ocasiones un ciclo corto de prednisolona oral, sobre todo
durante el proceso de desensibilizacion con la fototerapia,
para evitar asi desencadenar la erupcién. También se ha
empleado la ciclosporina como agente inmunosupresor®.

Se han ensayado otras terapias sistémicas con efec-
tividad incierta, entre ellas hidroxicloroquina, talidomida,
betacarotenos y la nicotinamida. También pueden emplearse
sustancias antioxidantes como los acidos grasos poliinsatu-
rados omega-3, el acido ferdlico y el tocoferil-acetato, pero
en general faftan estudios bien disenados para comprobar
su eficacia.®

Teniendo en cuenta la adaptacion y tolerancia que
muestra la piel con la exposicién repetida a la RUV, se
ha usado la fototerapia. Tanto la PUVA como la UVB han
demostrado ser efectivas en el control de la enfermedad."
Se prefiere la UVB de banda estrecha porque es mejor
tolerada, y en algunos estudios se ha encontrado una
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efectividad comparable a la PUVA.® Para el esquema de
desensibilizacion se calcula la dosis de eritema minimo
(MED) y la terapia se inicia con el 50% de la MED; progre-
sivamente se hacen aumentos del 10% al 20% en cada
sesion. Una vez alcanzado el control de los sintomas, se
aconseja una exposicion solar frecuente para reforzar el
esquema de desensibilizacion. Es importante recordar que
la remision de la enfermedad es temporal; usualmente dura
entre 4 a 6 semanas,® lo que requiere nuevas sesiones de
fototerapia, cada afno aproximadamente. Durante la foto-
terapia no es necesario exponer areas sin COmpromiso por
la erupcion polimorfa solar, tales como la cara y el dorso
de las manos.'®

PRURIGO ACTINICO

Epidemiologia

El prurigo actinico es una fotodermatosis idiopatica,
frecuente en la poblacion mestiza de Latinoamérica, que
por su ubicacion geografica recibe grandes cantidades de
radiacion UV durante la mayor parte del afio. También se
reporta en indigenas de Estados Unidos y Canada.®

Esta fotodermatosis afecta a habitantes de altitudes
mayores a los 1000 m sobre el nivel del mar,?®¢ aunque en
Santa Marta, Colombia, que se encuentra a 100m sobre
el nivel del mar, hasta el 8% de la poblacion sufre prurigo
actinico.?

La enfermedad aparece en edades tempranas, gene-
ralmente en la primera década de la vida, alrededor de los
5 a 8 aflos;% sigue un curso cronico y en algunos casos
remite antes de la pubertad. Afecta con mayor frecuencia
a las mujeres, en una relacion hombre mujer de 2:1 y en
los casos de inicio temprano dicha relacién puede llegar a
ser hasta de 4:1.%8

Una historia familiar positiva aparece en el 15% al 50%
de los pacientes con PA™ y se registran antecedentes de
atopia en el 10% de los casos®.

La enfermedad se presenta durante todo el afio y em-
peora en la época de verano.

Patogénesis

La erupcién puede ser desencadenada por luz UVAy luz
UVB.?® Las mediciones de las MED suelen ser normales,?
sin embargo, se reporta un aumento en el eritema inducido
por UVA, luego de la aplicacion topica de indometacina, lo
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cual sugiere un mecanismo inmunologico, probablemente
compartido con la EPS.

Se considera que el PAy la EPS, aunque son entidades
clinicamente diferentes, estan relacionados. Se ha demos-
trado un incremento de riesgo de sufrir EPS en los familiares
en primer grado de consanguinidad de los pacientes con
diagnostico de PA, cuando se los compara con la poblacion
general; ademas, una historia tipica de EPS fue reportada
en algunos pacientes antes del desarrollo de PA o simul-
taneamente con é1.3° La alta asociacion de PA con ciertas
moléculas del HLA sugiere que el PA puede ser una forma
inmunolégicamente mediada de EPS.® Existe una predispo-
sicion genética asociada a la presencia de ciertas moléculas
de HLAtipos |y II, segun la regién geografica donde aparezca
la enfermedad. En Colombia, en los indigenas chimila de la
SierraNevada de Santa Marta se observa una alta ocurrencia
de HLA B40, Cw3 y Cw4. El HLA-DR4 (presente en el 90% de
los pacientes con PA), particularmente el subtipo DRB1*0407
(presente en el 60% de los casos de PA), se considera un
factor de riesgo para la conversion de EPS en PA.'5% Se
especula que estasmoléculas del HLA determinan el tipo de
respuesta a un antigeno peptidico inducido por la radiacion
solar, responsable de iniciar la erupcion.'%

Se desconoce cuales son los cromoforos implicados,
pero podrian ser los mismos que provocan la EPS, dada la
semejanza en el espectro de RUV (preferentemente UVA) y
la sobreposicion en las caracteristicas clinicas en las dos
enfermedades; incluso se considera que la EPS heredita-
ria descrita en los nativos americanos, corresponde a una
forma de PA."

Inmunologia

Las células que infiltran la piel de pacientes con PA son
linfocitos T (LT) ayudadores (CD4+), principalmente de me-
moria (CD45R0). Esto se explica por el estimulo antigénico
cronico de los LT, a través de las células de Langerhans, las
cualestienen alterada su capacidad de migrarfuerade la piel
y por tanto se aprecian en grandes cantidades.®' Los LTh1
producen IL-2. Esta citoquina posee actividad autocrina 'y
paracrina, capaz de estimular la produccion de citoquinas
por los LT y la sintesis de anticuerpos por los linfocitos B
(LB). Es probable que la IL-2 intervenga estimulando los LT
para proliferar y producir citoquinas que median el prurito,
tipico del PA.3? También se encuentra un aumento en la
expresion de moléculas de adhesion como LFA-1, ICAM-1
y ELAM-1, hecho que implica una activacion del sistema
inmune .3

El TNF-alfa juega un papel primordial en el desarroilo
del prurigo actinico. Su produccion, desencadenada por la
RUV, resulta en necrosis, induccion de moléculas de adhe-
sion e infiltracion por LT, ademas, estimula la proliferacion
de fibroblastos y capilares. Esta es la explicacion a la gran
efectividad de la talidomida (inhibidor del TNF) en el trata-
miento de esta entidad.*

Manifestaciones clinicas

Existen variedad de lesiones. Generalmente se ob-
servan papulo-nodulos eritematosos, excoriados y placas
liquenificadas debido al rascado cronico, que se localizan
en areas expuestas. La cara, a diferencia de la EPS, es la
primera en ser afectada;? tipicamente en el dorso nasal,
donde las lesiones resuelven dejando pequefas cicatrices
deprimidas. Otras localizaciones frecuentes son la V del
cuello, la cara extensora de las extremidades superiores y
el dorso de las manos?® (Figura 2). En algunas ocasiones la
erupcion se extiende a areas cubiertas, especiaimente a la
region sacra y los gluteos.'®2,

Figura 2. Papulas eritematosas, excoriadas, que afectan la cara
y los miembros superiores.

Es comun el compromiso dé la conjuntiva ocular y los
labios (Figura 3). La conjuntiva bulbar se afecta en el 30%
de los casos. En las fases iniciales se aprecia hiperemia, fo-
tofobia y lacrimacion. Tardiamente se observa pigmentacion
marroén, hipertrofia de las papilas y pseudopterigium; todos
estos hallazgos estan asociados a prurito.?63
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Figura 3. Inyeccion conjuntival, lesiones en los labios, princi-
palmente inferior y afectacion tipica del dorso nasal.

La queilitis es mas frecuente en el labio inferior, aunque
ambos labios pueden comprometerse. Las lesiones se
caracterizan por edema, descamacion, fisuras y ulceraciéon
secundaria.

Dentro del diagnéstico diferencial del prurigo actinico
debe considerarse la dermatitis atopica fotosensible, en la
que existen antecedentes familiares o personales de atopia
y xerosis intensa y se diferencia del PA porque la erupcion
respeta la punta nasal.

La dermatitis actinica cronica se caracteriza por placas
liquenificadas en areas expuestas con respuestas positivas
a fotoalergenos.

La EPS que exhibe un curso intermitente con remisiones
completas no se asocia a moléculas del HLA'y en la biopsia
el infiltrado no forma foliculos linfoides.

Histologia

En las lesiones tempranas los hallazgos pueden ser
similares a los de la EPS con acantosis leve, espongiosis e
infiltrado dérmico perivascular de tipo linfohistiocitario.

En las lesiones persistentemente excoriadas se adi-
ciona hipergueratosis con acantosis regular y engrosa-
miento de la lamina basal. En la dermis superficial existe
un denso infiltrado de tipo linfocitario, sin afectacion de
anexos.%?

En los labios el infiltrado linfocitario denso puede tener
una distribucién en banda o formar centros germinales,
compuestos por linfocitos B en el centro y linfocitos T en la
periferia. También es posible encontrar estos centros ger-
minales en las biopsias de piel donde hay ulceracion.

En la conjuntiva ocular hay tres hallazgos claves: el infil-
trado linfocitico, la melanosis y la elastosis solar.®® Ademas,
se observa hiperplasia epitelial que alterna con areas atrofi-
cas, vacuolizacion de la capa basal y capilares ectaticos en
la dermis. Se pueden apreciar foliculos linfoides en el 88%
de los casos y algunos eosindfilos y melanofagos.?

Tratamiento

Se debe restringir la exposicion solar e instruir sobre
el uso de bloqueadores solares; sin embargo, estas me-
didas suelen ser insuficientes para lograr el control de la
enfermedad.

Los antihistaminicos ayudan a aliviar el prurito; son
utiles las combinaciones de antiH1 y antiH2, en especial
con la cimetidina, que ademas tiene un efecto inmunomo-
dulador.?82°

La talidomida es la medicacion de mayor efectividad
en la mayoria de pacientes. Los resultados son tan dra-
maticos como los apreciados en las reacciones lepraoticas,
con aclaramiento de las lesiones en dos semanas.?? Deben
vigilarse los efectos adversos tempranos, que incluyen
somnolencia, aumento de apetito, exantema morbiliforme
y los tardios, como la neuropatia. Durante todo el trata-
miento debe evitarse el embarazo. Las dosis de inicio esta
entre 100mg/d y 200mg/d; se disminuye progresivamente
hasta alcanzar la dosis efectiva minima, que puede ser tan
baja como 25mg/semana.? Algunos autores consideran
gue los pacientes con compromiso de mucosas (labial y
conjuntival) responden poco a la talidomida, y definen la
afectacion mucosa como factor de pobre prondstico de la
enfermedad.®
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Los esteroides se emplean para disminuir los sintomas
de las exacerbaciones agudas; en dosis de 20mg/d, durante
dos semanas'®.

La ciclosporina, por su efecto inhibitorio sobre la sin-
tesis de varias citoquinas proinflamatorias, entre ellas IL-2
(inductor de proliferacién celular) e IL-3 (induce expresion de
HLA'y LFA-1), provee mejoria tanto clinica como histologica,
ya que disminuye el infiltrado de LT3'.

Contrario a lo que puede pensarse, la cloroquina no
es util para el tratamiento del PA.%%6 Asi mismo, el uso de
batacarotenos tampoco ha tenido éxito.?® En algunos casos
la asociacion de tetraciclinas y vitamina E ha sido util.3

DERMATITIS ACTINICA CRONICA

La dermatitis actinica cronica (DAC) representa un
amplio grupo de enfermedades cutaneas, con respuesta
anormal a la UVB. Incluye el eczema fotosensible, la der-
matitis cronica fotosensible, la reaccién persistente a la luz
y el reticuloide actinico; antes conocidas como entidades
independientes. Ahora se reconocen como parte del espec-
tro de una misma enfermedad.’®

Epidemiologia

En el 90% de los casos la DAC ataca a pacientes
varones, entre la 62 y 72 décadas de la vida, que tienen
actividades al aire libre. La razon para la mayor frecuencia
en este grupo etareo es que la piel envejecida tiene una
funcion de barrera alterada y es menos efectiva en aclarar
antigenos. La presentacion antes de los 50 anos es rara,
con excepcion de los individuos que sufren una dermatitis
atopica coexistente.®3°

Aunque los pacientes pocas veces se percatan, la en-
fermedad empeora en el verano y luego de la exposicion
solar sigue un curso persistente.®

La DAC ocurre en cualquier parte del mundo y en todas
las etnias. El fototipo no ofrece protecciéon especial contra
la erupcion, ya que la enfermedad se desencadena por
pequenas dosis de RUV. Incluso en algunos reportes se
informa una mayor frecuencia en fototipos V y VI.%

Patogenia

La DAC es inducida y mantenida por la exposicion a
dosis pequenas de RUV, principalmente UVB, y con menor
frecuencia UVA y luz visible. Tiene las caracteristicas clini-
cas, histolégicas y moleculares (moléculas de adhesion) de
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una dermatitis de contacto alérgica, por lo que se considera
una respuesta de hipersensibilidad retardada adquirida, a
un antigeno endégeno fotoinducido.®

La persistencia del fotoalergeno en la piel se considera
importantes en el desarrollo de la reaccion alérgica; de
ahi proviene el nombre de reactor persistente a la luz; sin
embargo, pocos pacientes tienen un diagnostico previo de
fotoalergia.®

El mecanismo mediante el cual una fotoalergia se
transforma en una DAC permanece oscuro. Es posible que
durante la respuesta inicial un constituyente normal de la piel
se altere y se torne antigénico. Dicha respuesta local inicial,
aparentemente inducida por la union covalente del antige-
no a una proteina endogena acarreadora, desencadena la
respuesta eczematosa localizada. Una vez se transforma
en DAC, ya no es necesario el antigeno sino que la RUV
evoca la respuesta en cualquier sitio solamente a partir de
la proteina acarreadora endogena, que también sufre una
modificacion inducida por la RUV, convirtiéndose asi en un
antigeno débil. Una de las reacciones involucradas en la
generacion de antigenos es la oxidacion de moléculas de
histidina.®

Debido a que el espectro activador de la DAC es seme-
jante al de la quemadura solar, en la que el principal blanco
es el ADN, se plantea que en la DAC el ADN o una molécula
relacionada actua como antigeno.®

La variante de la DAC conocida como reticuloide actini-
co suele ser una dermatosis mas grave en la que no parece
evidente un fotoalergeno previo. En la histopatologia tiende
a simular un linfoma cutaneo de células T, lo cual puede ser
reflejo de la estimulacion antigénica marcada y repetitiva.

La dermatitis de contacto alérgica puede coexistir
con la DAC hasta en el 75% de los casos, con frecuencia
precediendo la enfermedad. El alergeno implicado con
mayor frecuencia es la sesquiterpene lactona (extraida de
las plantas Compositae); otros involucrados son la mezcla
de fragancias, la colofonia, el caucho y los bloqueadores
solares.3® Generalmente las pruebas de fotoparche a estas
sustancias son negativas; sin embargo, en las pruebas in
vitro se observa actividad fototoxica (capacidad para oxidar
histidina), que contribuye en la conversion de las proteinas
en alergenos.

Ya que en muchas ocasiones no existe evidencia de
una fotoalergia previa, se considera que la DAC es una
manifestacion final de varias condiciones predisponentes,
tales como fotoalergia, dermatitis de contacto alérgica a
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sustancias con potencial fototéxico, eczema endogeno,
fotosensibilidad a medicaciones orales, erupcion polimorfa
solar, e infeccion por el virus de inmunodeficiencia humana
(VIH).*” Recientemente se reporta la asociacion de DAC con
infeccion por HTLV-1; en dichos casos, al igual que en pa-
cientes con VIH, la disfuncion inmune favorece el desarrollo
de la enfermedad.®®

Manifestaciones clinicas

Se caracteriza por un eczema persistente (al menos un
afo de duracion), pruriginoso, con marcada liquenificacion
(Figura 4), que afecta principalmente areas expuestas como
el dorso de manos, la cara, el escalpo y el torax superior (Fi-
gura 5). En pacientes gravemente afectados se encuentran
papulas eritematosas, infiltradas o placas confluentes, que
dejan islotes de piel sana. Puede progresar a eritrodermia,
en un numero significativo de pacientes, y en ocasiones pre-
senta un caracter pseudolinfomatoso, incluso con células de
Sézary circulantes.?® Aunque se ha reportado la asociacion
de la DAC con linfomas cutaneos, esta asociacion es rara
y para algunos autores resulta coincidencial, pues no se
demuestra clonalidad en el infiltrado.*® En un estudio sobre
la incidencia de linfoma en 231 pacientes con dermatitis
actinica crénica no se encontro diferencia con respecto ala
poblacién general; se concluye entonces que esta entidad
no constituye por si misma una condicion premaligna.*

Figura 4.
Eritema,
liquenificacion
en la cara en
un paciente
de 65 anos.

Figura 5. Afectacion de la V del cuello.

Histologia

Los hallazgos en la biopsia no son patognomonicos de
la DAC. Las caracteristicas histologicas varian entre el tipico
eczema, con espongiosis, acantosis e infiltrado linfocitico
perivascular en la dermis papilar; hasta una apariencia lin-
fomatosa con microabscesos de Pautrier y uninfiltrado mo-
nonucleardenso, epidermotropico, con nucleos convolutos
e hipercromaticos, pero sin aumento de las mitosis.?

Diagnostico

En el fototest se observan DEM disminuidas, con repro-
duccionde las lesiones enrespuesta a la UVB, en ocasiones
ala UVAy en una minoria a la luz visible. Esta prueba es Uutil
endeterminar qué tan baja es la dosis necesaria para desen-
cadenar las lesiones, comparada con la dosis que produce
una quemadura solar, y asi medir la gravedad del cuadro.?®

Ademas deben realizarse pruebas de parche y foto-
parche que incluyan, ademas de los antigenos estandard,
los derivados de la familia Compositae, las medicaciones
topicas y los bloqueadores solares. Deben repetirse con
regularidad, para detectar el desarrollo de alergias a nuevos
antigenos.*

Tratamiento

En general el tratamiento es poco efectivo para el con-
trol de la enfermedad. Como en todas las fotodermatosis,
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es importante la educacion sobre fotoproteccion: evitar la
exposicion solar entre las 10 a.m. y las 3 p.m.; usar ropa
apropiada, aplicar bloqueadores, preferiblemente pantallas,
que sean poco irritantes, como dioxido de titanio en micro-
particulas; usar filtros de color naranja para las ventanas,
etc. Debe instruirse al paciente para que evite la exposicion
a posibles antigenos que exacerben la enfermedad; aunque
existe poca posibilidad de que esta unica medida mejore
la enfermedad.®* También deben identificarse y tratarse
procesos eczematosos subyacentes, como una dermatitis
atopica o seborreica.

Tradicionalmente en el tratamiento topico de la enfer-
medad se han usado esteroides. En los ultimos afos se
reporta la utilidad de inhibidorestopicos de la calcineurina,
como el pimecrolimus y el tacrolimus, dada su efectividad
en procesos inflamatorios mediados por los LT.4"42

La azatioprina en dosis de 50-150mg/d induce remisién
de la enfermedad por varios meses; durante las exacerba-
ciones es necesario repetir la medicacion.*?

Por su alta y selectiva capacidad para inhibir la activa-
cion de los linfocitos T, se le atribuye a la ciclosporina un
excelente resultado en el tratamiento de la DAC.

Por su parte, el mofetil micofenolato, con su accion selec-
tiva sobre los linfocitos T estimulados, también es muy efec-
tivo y debe considerarse como una alternativa al tratamiento
convencional en los casos refractarios. La dosis exacta de
esta medicacion se desconoce, pero suele ser mucho menor
que la empleada en procesos no dermatolégicos. Los princi-
pales efectos adversos son la intolerancia gastrointestinal y la
leucopenia, por lo que se hace mandatorio el seguimiento con
hemograma y pruebas hepaticas.* Incluso puede combinarse
el mofetil micofenolato con otros esquemas terapéuticos,
como desensibilizacion con PUVA y esteroides orales a bajas
dosis, obteniéndose una buena respuesta“®.

Al igual que en otras fotodermatosis, se utiliza la de-
sensibilizacién con fototerapia, tipo PUVA o UVB; aunque se
recomienda la administracion concomitante de esteroides
orales y topicos para evitar una exacerbacion aguda del
cuadro.3®

URTICARIA SOLAR

Se define la urticaria solar (US) como una enfermedad
rara, que representa una reaccion de hipersensibilidad
inmediata, mediada por IgE, la cual aparece en las areas
expuestas al sol.
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Epidemiologia

La urticaria solar representa el 0.4% de las urticarias
fisicas. Su prevalencia es desconocida, pero se supone que
la baja frecuencia observada se debe a un subregistro.*®

La urticaria solar puede presentarse a cualquier edad,
pero generalmente afecta a los adultos jévenes, alrededor
de la tercera década de la vida.*” Se observa un ligero pre-
dominio en las mujeres (60% de los casos).*®

Patogenia

La enfermedad es desencadenada por un amplio es-
pectro de radiacion, que abarca desde los 300 a los 800
nm, es decir, incluye la radiacion infrarroja. Sin embargo, se
implica conmayor frecuencia la radiacion UVAYy la luz visible,
como lamparas fluorescentes y halégenas.*” También puede
ocurrircomo resultado de la ingesta de drogas, antecedente
de porfirias, LES o aplicacién topica de alquitran; pero en la
mayoria de los casos se considera idiopatica.*®

Para la presentacion de la enfermedad debe existir un
croméforo cutaneo que se transforma en antigénico luego
de la exposicién a la RUV, y subsecuentemente es capaz de
desencadenar una respuesta de hipersensibilidad inmediata
mediada por IgE. Dicha inmunoglobulina se une a sus recep-
tores en los mastocitos cutaneos y provoca la liberacion de
los mediadores inflamatorios (principalmente histamina), que
ocasionan vasodilatacién y extravasacién de liquidos a la
dermis, dando como resultado la formacion de habones.*

El cromoforo varia entre pacientes. Puede tratarse de
una sustancia endogena, generada exclusivamente en un
determinado paciente, o puede estar presente en la pobla-
cion normal. Con este concepto en mente, y de acuerdo con
los resultados de las pruebas intradérmicas, se proponen
dos tipos de urticaria solar:

Tipo |: enla que larespuesta se desencadena al irradiar
el fluido obtenido de la piel, el suero o el plasma de un pa-
ciente y no en las muestras de individuos controles sanos.
El antigeno seria entonces una sustanciaendoégenaanormal
presente solamente en el paciente.

Tipo Il: en la cual es posible obtener la respuesta a
la radiacion UV, tanto en las muestras del paciente como
en las de los controles sanos. En tal caso se trata de un
componente normal de la piel, presente en la poblacion
general y debe existir una predisposicion en el paciente que
determina el desarrollo de una hipersensibilidad inmediata
al fotoalergeno especifico.*
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Manifestaciones clinicas

Las lesiones son similares a las observadas en otros
tipos de urticarias, en forma de habones eritematosos y
pruriginosos en areas fotoexpuestas. Suelen aparecer tras
un periodo de latencia de alrededor de 30 minutos luego de
la exposicién solar y cada lesién individual desaparece en
menos de 24 horas, una vez cesa la exposicion, sin dejar
cicatriz residual. Cuando la erupcion es muy intensa pue-
den asociarse sintomas sistémicos como cefalea, mareo,
astenia, sudoracién e incluso pérdida de conocimiento.
El grado de la reaccién depende de la susceptibilidad
individual, la duracion de la exposicion, la intensidad de la
radiacion solar, la latitud, la altitud, la reflexién de laluz y la
estacion del afio.*®4

Los habones afectan areas fotoexpuestas, pero respe-
tanlacaray el dorso de las manos, debido a que estaszonas
estan continuamente expuestas al sol y sufren un proceso
de desensibilizacion. También pueden existir lesiones en
areas cubiertas, sobre todo cuando se usa ropa delgada
o de color claro, que permite que la radiaciéon UVA y la luz
visible la atraviesen.

Se desconoce la evolucion clinica de la urticaria solar.
Aunque se considera que la enfermedad tiende a mejorar

con el transcurrir del tiempo, los porcentajes de resolucion
son variados en los diferentes estudios.*64®

Se describe la asociacién de US con otras fotoderma-
tosis como EPS, PA y menos frecuentemente con DAC. Se
sugiere un factor comun involucrado en la patogénesis de
estas fotodermatosis, que es capaz de desencadenar tanto
una hipersensibilidad retardada como inmediata, manifes-
tada clinicamente como DAC y US.5° (Cuadro 1).

Diagnostico

Establecer el diagndstico de urticaria solar es dificil, ya
que el paciente consulta sin lesiones, dada la corta duracion
de las mismas.*’

El fototest se realizaparadeterminarla longitud de onda
responsable de desencadenar la enfermedad, asi como
para determinar la dosis urticariana minima (DUM) para los
distintos espectros de radiacion. La DUM se define como la
minima dosis de radiacién capaz de reproducir la erupcion,
y es util para determinar la gravedad de la enfermedad, co-
nocer las dosis parainiciar la fototerapiay como parametro
de seguimiento y respuesta al tratamiento. Debe irradiarse
una zona como la espalda media, que no esté crénicamen-
te expuesta al sol, ya que puede ser tolerante. La lectura

Cuadro 1. Cuadro comparativo de las caracteristicas de las dermatosis solares idiopaticas.

EPS PA DAC us HV
o - Tres primeras Menores de 10 . o, = Menores de 10
Edad inicio AT T . 6% a 72 décadas 3% década 4105
Predominio sexo Mujeres Mujeres Hombres Mujeres Hombres
. , Indigenas, )
Etnia/fototipo Todas/ | - Il b Todas/ V- VI Todas Todas
2 Papulonédulos
Variada, :
e monomorfa en un excprlgdos, Ecze"?"?" - Papulovesiculas
Clinica 2 queilitis, liquenificacion, Habones 3 >
individuo el XA Cicatriz (+)
Cicatriz (- conjuntivitis eritrodermia
Cicatriz (+)
o : Areas expuestas | z
Localizacion Areas expuestas | Cara - generalizado Areas expuestas Cara
- Horas - dias / : L 30min- 24 horas/ | 30min - dias/
Duracion/eutso intermitente e agent Caglice Intermitente Intermitente
3 Hipersensibilidad | Hipersensibilidad | Hipersensibilidad | Hipersensibilidad . 2
Mecanismo tipo IV tipo IV tipo IV tipo | Reparaciéon ADN?
A UVA > visible >
Radiacion UVA UVA uvB infrarroja UVA
gl 1 3 Dermatitis contacto o7
Asociacion EESHIEEC Atopia alérgica EPS, PA Infeccion VEB

oo
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se efectua inmediatamente y a los 30 minutos. Se deben
probar todos los espectros, ya que una reaccion negativa
a una sola longitud de onda no excluye el diagndstico de
urticaria solar.*64” Es importante tener en cuenta que existen
espectros inhibitorios (ondas mas cortas) y espectros po-
tenciadores de la reaccion (ondas mas cortas o mas largas
que las activadoras).>'%2

También se usan las pruebas de intradérmicas, con
suero o plasma del paciente que se irradia con la longitud
de onda involucrada en la erupcion. Si se presenta habdn,
se considera que el fotoalergeno se encuentra en la sangre;
silarespuesta es negativa, el fotoalergeno se encuentra en
la piel del paciente.

Los niveles séricos de IgE suelen ser normales.*¢

Histologia

Es similar a las otras formas de urticaria. Se observa
aumento de la permeabilidad vascular; infiltracion progresiva
de eosindfilos que se inicia a los cinco minutos y es maxima
a las dos horas de aparicion de las lesiones; ademas, hay
mastocitos dérmicos y neutrdfilos perivasculares.

En la inmunofluorescencia se encuentran depositos de
IgM, IgG y C3 en la pared de los vasos.*

Tratamiento

Ningun tratamiento parece modificar la evolucion na-
tural de la enfermedad. Para casos leves se recomienda
proteccion solar intensa, con especial atencion en la ves-
timenta apropiada y el uso de bloqueadores solares. Sin
embargo, una adecuada fotoproteccion es dificil ya que
muchos pacientes tienen su espectro activador en el ran-
go de luz visible, que no es cubierta por los bloqueadores
solares disponibles.*”*8 En cuanto a las medicaciones, se
administran antihistaminicos orales como preventivos de
la erupcion y en ocasiones son necesarios los esteroides
orales o topicos para aliviar los sintomas.

En casos graves, 0 en quienes no pueden evitar la ex-
posicion solar por motivos laborales, se usa la fototerapia
desensibilizante, independientemente de la onda respon-
sable de la enfermedad. Son eficaces la UVA, la PUVA,
la UVB de banda ancha y la UVB de banda estrecha. La
tolerancia se induce solamente en las areas expuestas. Se
inicia con la DUM y se hacen incrementos del 10% al 20%
en cada sesion.*“7 También se reporta un esquema de
desensibilizaciéon rapida con UVA, en el cual se consigue
la desensibilizacion en alrededor de una semana; se divide
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la superficie corporal en cuadrantes y se realizan la mayor
cantidad de sesiones de fototerapia por dia.

Es fundamental realizar sesiones de mantenimiento.

La fototerapia probablemente deba su accién al blo-
queo de los receptores mastocitarios de la IgE por los
fotoalergenos, impidiendo la unién de estas inmunoglo-
bulinas a los mastocitos y asi evitar la degranulacién de
los mismos.*®

En casos refractarios se ha usado ciclosporina, in-
munoglobulina intravenosa y plasmaféresis con mejoria
parcial. Los betacarotenos, la indometacinay la cloroquina
que se emplean en otras fotodermatosis no son utiles en
la urticaria solar.647

HIDROA VACCINIFORME

Epidemiologia

Descrita por primera vez por Bazin en 1862, la hidroa
vacciniforme es una fotodermatosis muy rara de etiologia
desconocida.

El cuadro inicia en la nifiez (alrededor de los seis anos),
sigue un curso recurrente y tiende a mejorar espontanea-
mente en la pubertad,* aunque algunos pacientes reportan
fotosensibilidad de por vida.® En Singapur existe el reporte
de dos casos de aparicion de hidroa vacciniforme (HV) en
pacientes alrededor de los 20 anos de edad, que coincide
con el ingreso al servicio militar. Esta presentacion tardia
probablemente obedezca a que los nifios permanecen
protegidos del sol la mayor parte del tiempo, dadas las
condiciones climaticas de calor y humedad 5.

La entidad suele presentarse en forma esporadica,
aunque existen informes de casos familiares.*®

Los hombres tienen una aparicion mas tardia, mayor
duracién y gravedad de la enfermedad.

En un estudio realizado en el Reino Unido se calculd
unaincidencia de 0.34/100.000 habitantes, con distribucién
similar entre ambos sexos.5?

Patogenia

El espectro de accién se ubica en la radiacion UVA.
Las lesiones se reproducen al exponerse a UVA de amplio
espectro. Algunos autores sugieren que la ausencia de
reproduccion es marcador de buen pronéstico.®5
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Se desconocen los cromoforos implicadosy el mecanis-
mo subyacente para el desarrollo de la enfermedad; algunos
estudios sugieren un dafno en la reparacion del ADN. Los
casos de agregacion familiar presumen un defecto genético
subyacente que predispone a la enfermedad.5®

Debido a que en algunas ocasiones el curso, la distri-
bucién de las lesiones y la histologia se parecen a los de
la EPS, podria considerarse un mecanismo fisiopatologico
similar. También se reporta la asociacion de la HV con in-
feccion latente por VEB.®

Manifestaciones clinicas

La enfermedad se caracteriza por vesiculas y papulo-
vesiculas, que aparecen en la cara, principalmente en las
mejillas, las orejas, la nariz, y en el dorso de las manos,
aunque otras zonas no expuestas también pueden verse
afectadas. Dichas lesiones resuelven dejando una cicatriz
variceliforme. Entre 15 minutos a pocas horas de la expo-
sicion solar aparecen eritema, edema y sensacion de que-
madura o prurito. Durante las 24 horas siguientes surgen
papulas dolorosas aisladas, que posteriormente se tornan
vesiculares, umbilicadas, costrosas y en ocasiones hemo-
rragicas. En unas pocas semanas se desprende la costra,
dejando una cicatriz deprimida, hipopigmentada (similar a
la vaccinia). Ocasionalmente se presentan sintomas siste-
micos, como fiebre, malestar general, cefalea.*®

Algunas presentaciones poco comunes de la enfer-
medad incluyen sintomas oculares tales como inyeccion
conjuntival, fotofobia, lacrimacion, ulceracion corneal que
deja cicatriz; y otras como deformidades de la nariz, orejas
y contracturas de los dedos.%

Existe una forma atipica de HV caracterizada por fiebre
alta, dano hepatico, edema marcado de las mejillas, los par-
pados, las orejas y los labios; ademas de lesiones inusuales
en las areas cubiertas.

En la histologia se observan hallazgos similares a la
papulosis linfomatoide, con un infiltrado denso de LT, los
cuales tienen infeccion latente por Virus Ebstein Barr(EBV).
Se describe la progresion de estos casos a malignidad lin-
foide. La asociacion con VEB, aunque mas frecuentes no
es exclusiva de los casos atipicos de HV.%”

Los diagnosticos diferenciales de la hidroa vacciniforme
incluyen la protoporfiria eritropoyética, la EPS tipo vesicular,

el prurigo actinico, la Enfermedad de Hartnup, el LE ampo-
lloso y el xeroderma pigmentoso.*?

Histologia

Los hallazgos histopatologicos de la HV son caracteris-
ticos de la enfermedad. Inicialmente se observa una vesicula
intraepidérmica que posteriormente exhibe necrosis de los
queratinocitos y espongiosis, acompanada de un infiltrado
perivascular de neutrofilos y linfocitos. También se repor-
tan cambios vasculiticos en algunos casos. La biopsia de
lesiones antiguas no es diagnostica, ya que Unicamente se
aprecia un patron inflamatorio y fibrosis inespecifica.®5

La inmunofluorescencia es normal.

Tratamiento

El tratamiento consiste principalmente en evitar la
exposicion solar y en usar bloqueadores solares de amplio
espectro.

Los antimalaricos y los betacarotenos muestran utili-
dad limitada. Otros agentes sistémicos como azatioprina,
talidomiday ciclosporina tienen resultados variables y debe
evaluarse la relacion riesgo/beneficio, al tener en cuenta el
grupo etareo afectado por la enfermedad.>®

En quienes no respondan a la proteccioén solar intensa
se puede emplear fototerapia de desensibilizaciéon con UVB
de banda estrecha o PUVA, vigilando cuidadosamente una
posible exacerbacion.

Los acidos grasos poliinsaturados de cadena larga
(omega 3), presentes en el aceite de pescado, han demos-
trado un efecto fotoprotector en varios estudios. Luego
de su administracion oral, estos acidos son incorporados
a los lipidos epidérmicos y ejercen un efecto antiinflama-
torio al competir con los acidos omega 6 (como el acido
araquidonico) por la ciclooxigenasay lipooxigenasa, lo que
resulta en la produccion de prostanoides menos activos.
Ademas inhiben la produccion de IL-1 y TNF-alfa y debido
a su inestabilidad actuan como amortiguadores oxidables,
protegiendo las células de los radicales libres. Tienen la
ventaja adicional de no ser toxicos.

En un estudio se us6 un suplemento de aceite de
pescado en pacientes con HV durante un periodo de tres
meses, luego del cual se observé una reduccion sustancial
en las dosis eritema minimo (MED).%®
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