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Las inmunodeficiencias combinadas graves son un grupo de enfermedades que
pueden llegar a ser catastroficas. Ademas de producir infecciones recurrentes,
pueden manifestarse en la piel con reacciones morbiliformes, eritrodermia o le-
siones granulomatosas, o simular una dermatitis seborreica o una enfermedad de
injerto contra huésped.
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Previamente, se consideraba que las alteraciones autoinmunitarias y las inmu-

nodeficiencias eran condiciones mutuamente excluyentes; sin embargo, en la
actualidad se describe una asociacion importante entre ambas. Pese a esto, la No se reportan conflictos de
presentacion concomitante de inmunodeficiencia combinada grave y psoriasis no interés.

habia sido descrita en otros casos clinicos.

Conflictos de interés:

El objetivo es presentar el caso de un paciente con esta rara asociacion. Financiacion:

Ninguna.
PALABRAS CLAVE: inmunodeficiencia combinada grave, psoriasis, tras-
plante de médula 6sea.

SUMMARY

Severe combined immunodeficiency is a group of catastrophic diseases that
besides recurrent infections, affect the skin with morbiliform eruptions, gra-
nulomatous lesions, seborrheic like dermatitis and as graft versus host di-
sease.

Autoimmunity and immunodeficiencies were considered in the past as mu-
tually exclusive conditions. Currently, an important association between both
conditions has been described. However, the concomitant presentation of
severe combined immunodeficiency and psoriasis has not been described in
other clinical cases.

The main objective is to present a case with this rare association.

KEY WORDS: Psoriasis, severe combined immunodeficiency, bone marrow cell
transplantation.
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CASO CLINICO

Se trata de un paciente de sexo masculino de 20 meses
de edad, con antecedentes de inmunodeficiencia com-
binada grave y deficiencia de HLA clase II, para lo
cual recibi6é un trasplante hematopoyético de células
de cordon umbilical y profilaxis para enfermedad de
injerto contra huésped, con 15 mg/m? diarios de me-
totrexato y 3 mg/kg diarios de ciclosporina. El dia 225
después del trasplante, fue remitido de la consulta
externa de hematologia al servicio de urgencias, por
un cuadro clinico de una semana de evolucién consis-
tente en deposiciones diarreicas, sin sangre ni moco,
asociadas a decaimiento, pérdida de peso y lesiones en
la piel que se iniciaron simultaneamente.

En el examen fisico se encontrd un paciente en buenas
condiciones generales, afebril, con estabilidad hemo-
dinamica, que presentaba mdltiples placas eritema-
tosas, infiltradas, con descamacion, y con costras ama-
rillentas y blanquecinas gruesas, localizadas en cuero
cabelludo, espalda, extremidades y area del panal, las
cuales se exacerbaron después de recibir esteroides
sistémicos por sospecha de enfermedad gastrointes-
tinal de injerto contra huésped (figura 1, A, By c). Fue
hospitalizado en salas generales para su estudio.
Entre los resultados de los examenes de laboratorio de
ingreso, se encontrd; PCR, normal; hemoleucograma
con leucocitosis; 253 mg/dl de IgG (valores normales:
440-2064 mg/dl); menos de 5 mg/dl de IgA (valores
normales: 10-254 mg/dl); 27 mg/dl de IgM (valores nor-
males: 40-304 mg/dl); menos de 25 Ul/ml de IgE (va-
lores normales: 1-87 UI/ml); coprograma con 1-5 leuco-
citos, sin sangre ni moco y con levaduras escasas.

Se tom6 biopsia de piel, y se hicieron cultivos para
aerohios, micobacterias y hongos, con impresiones
diagnosticas de enfermedad crénica de injerto contra
huésped, tifia corporis o psoriasis. Los cultivos y las
tinciones especiales fueron negativos para microorga-
nismos, y los cambios histopatoldgicos fueron suges-
tivos de psoriasis (figura 2).

Finalmente, se consider que la etiologia de la enfer-
medad diarreica era multifactorial, por colitis eosinofi-
lica, malabsorcién con seria desnutricién proteico-
calorica e infecciosa (Campylobacter jejuni, Escherichia
coli, Shiga-liketoxin, Cryptosporidium spp., norovirus).
Una vez establecido el diagnéstico, se calculé un PASI
(Psoriasis Area and Severity Index) de 20 y se inici6 tra-
tamiento toépico con esteroides y analogos de la vita-
mina D. A pesar de ser una psoriasis grave, se consider6
iniciar con tratamiento topico por los antecedentes del
paciente, obteniéndose una evolucién clinica hacia la
mejoria (figura 3, Ay B).

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2018; 26 : 8 (julio - septiembre), 184-189

Rodriguez, LM; Gomez, S; Gomez, LV; Ruiz, AC

Durante el interrogatorio, la madre manifest6 que la
hermana del paciente presentaba lesiones cutaneas
similares y que, en una evaluacion extrainstitucional,
se consider6 que también eran indicativas de psoriasis.

DISCUSION

La inmunodeficiencia combinada grave es un grupo
heterogéneo de trastornos caracterizados por una fun-
cion defectuosa de los linfocitos T y B, y en ocasiones,
de células asesinas naturales (NK). La forma de he-
rencia puede ser autosémica recesiva o ligada al X,
y afecta de 1 en 50.000 a 1 en 500.000 recién nacidos
vivos.

Sus manifestaciones clinicas se inician en los primeros
meses de vida, con infecciones respiratorias o cuta-
neas recurrentes, graves, por lo cual son consideradas
verdaderas urgencias pediatricas que, en ausencia de
tratamiento, pueden causar la muerte en los primeros
dos afos de vida @. Otras manifestaciones que ayudan
a sospechar el diagnostico son: el retardo del creci-
miento y la diarrea cronica, entre otras @.

Ademas de las infecciones cutaneas recurrentes, la in-
munodeficiencia combinada grave puede manifestarse
en la piel con erupciones morbiliformes que simulan
una dermatitis seborreica, lesiones eccematosas o
como una enfermedad de injerto contra huésped .
Esta dltima puede ser causada por la exposicién in
utero a los linfocitos maternos, a la transfusion de pro-
ductos sanguineos no irradiados o después del tras-
plante de células madre hematopoyéticas de médula
6sea o del cordon umbilical ©.

Es sorprendente que los nifios con inmunodeficiencia
combinada grave puedan manifestar algiin fenémeno
autoinmunitario, teniendo en cuenta que usualmente
son incapaces de generar una reacciéon inmunoldgica
contra diferentes agentes patogenos. Sin embargo, se
ha descrito una fuerte correlaciéon entre las inmunode-
ficiencias primarias y varias enfermedades autoinmu-
nitarias con predisposicién familiar @. La teoria que
explica la coexistencia de enfermedad autoinmunitaria
e inmunodeficiencia combinada grave en un mismo in-
dividuo, sostiene que estos pacientes son incapaces de
erradicar un microorganismo, lo que lleva a infecciones
persistentes y a pérdida de la tolerancia inmunolégica
por aumento del estado inflamatorio, existencia de un
‘espacio’ inmunolégico que incrementa la propension
de las células T a reaccionar ante el exceso de citocinas
o de antigenos, falla de las poblaciones de células T re-
guladoras vy, finalmente, porque los receptores de las
células T sean reactivos a antigenos a los que no lo se-
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Figura 1. A) Placas eritematosas, redondas, algunas con distribucién anular, con descamacion y de bordes bien
definidos, localizadas en la espalda.

By C) Placas eritematosas infiltradas, con escama gruesa adherente y de bordes bien definidos, después del uso
de esteroides sistémicos.
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Figura 2. Hiperqueratosis con paraqueratosis confluente, ausencia de capa granular (circulo) y neutrdfilos intra-
corneos (flecha); en la dermis, se observa infiltrado linfocitario perivascular superficial escaso (tridngulo). Hema-

toxilina y eosina, 40X.

Figura 3. A y B) Mejoria de las lesiones con betametasona y calcipotriol; se observa disminucion importante del
eritema, la infiltracion y la descamacion.
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rian bajo condiciones normales ©.

Los datos descritos anteriormente podrian explicar la
coexistencia de inmunodeficiencia combinada grave y
psoriasis en el presente caso; sin embargo, en la revi-
si6n de la literatura cientifica no se encontraron casos
reportados de esta rara asociacion.

Teniendo en cuenta el antecedente del trasplante de
células hematopoyéticas en el paciente presentado, es
importante considerar la enfermedad de injerto contra
huésped como diagnostico diferencial, la cual se ma-
nifiesta en forma aguda o crénica en relaciéon con el
tiempo del trasplante (mayor o menor de tres meses)
con exantemas maculo-papulares, papulas perifolicu-
lares y lesiones liquenoides o esclerodermiformes. La
presentacioén psoriasiforme es muy rara ©, aunque se
han descrito casos de enfermedad croénica de injerto
contra huésped con lesiones psoriasiformes después
de un trasplante de médula 6sea, como el de un pa-
ciente de 33 afios con linfohistiocitosis hemofagocitica
@y el de una nifia de 18 meses con leucemia mieloide
aguda ®. Se encuentran también reportes de pacientes
que desarrollan cuadros de psoriasis después de haber
recibido un trasplante de médula 6sea de donantes con
antecedente de psoriasis ©.

Se resalta también, en este caso clinico, que la pso-
riasis es una enfermedad poco frecuente en la edad
pediatrica, con una prevalencia global de 0,75 %, de-
pendiendo de la poblacién evaluada . De hecho, una
de las claves para sospechar enfermedad autoinmuni-
taria en pacientes con inmunodeficiencias primarias,
es el desarrollo de la condicién autoinmunitaria a una
edad méas temprana de lo usual “”, Se sabe que, cuando
la psoriasis es de inicio temprano, hay un componente
genético importante y existe un riesgo de hasta cinco
veces en presencia de un familiar de primer grado de
consanguinidad con diagndstico de psoriasis ®?, como
ocurrid con el paciente y su hermana.

En la edad pediatrica, clinicamente puede presentarse
como psoriasis vulgar, guttata, ungular, del cuero ca-
belludo, del area del panal, palmo-plantar o variantes
pustulosas. No obstante, usualmente, las lesiones
en este rango de edad tienen morfologia y distribu-
cion atipica; la cara se afecta con mayor frecuencia,
y las lesiones tienen menos infiltracién y una escama
menos gruesa que las lesiones tipicas de la psoriasis en
adultos. La psoriasis eritrodérmica y la artritis psoria-
sica son menos frecuentes en nifios @,

Dada la baja prevalencia de la psoriasis en nifios y
las presentaciones atipicas, el diagnoéstico suele ser
mas dificil en este grupo etario. Generalmente, se
confunden con otras entidades cutianeas, como la der-
matitis atopica, la dermatitis del pafal, la dermatitis

seborreica y la tifia corporis, por lo que la biopsia es
fundamental para confirmar el diagndstico .

El tratamiento de la psoriasis en la edad pediatrica
resulta ser un reto, pues algunos medicamentos no
estan avalados para su uso en esta poblacion. En el
tratamiento tépico, los esteroides siguen siendo de
primera linea en nifios, dada su disponibilidad y faci-
lidad de aplicacién. También, se han usado analogos
de la vitamina D, como el calcipotriol, los cuales son
efectivos en nifios con psoriasis moderada a grave que
comprometa menos del 30 % de la superficie corporal.
Los inhibidores de la calcineurina actualmente solo
estan avalados por la Food and Drug Administration
(FDA) para la dermatitis atopica, pero pueden reser-
varse para el tratamiento de areas sensibles, como la
cara y los pliegues; existe poca ‘evidencia’ sobre el uso
del tazaroteno en edades pediatricas ®. Cuando los me-
dicamentos topicos no son suficientes para controlar
la enfermedad, se debe considerar el tratamiento sis-
témico con fototerapia o con medicamentos como los
retinoides, el metotrexato o la ciclosporina, o la terapia
bioldgica anti-TNFa, etanercept y adalimumab, apro-
bados para nifios ),

El tratamiento de las enfermedades autoinmunitarias
en pacientes con inmunodeficiencias primarias, es
usualmente el mismo de aquellos sin inmunodeficien-
cias. En algunos casos, el tratamiento requerido para
controlar el proceso autoinmunitario puede causar in-
munodeficiencias secundarias e incremento del riesgo
de infeccién o malignidad. Sin embargo, la enfermedad
autoinmunitaria no tratada y el dafo tisular cronico
por inflamacién no controlada, pueden generar igual
o, incluso, mayor dafio. Finalmente, el trasplante de
células hematopoyéticas podria llegar a ser curativo
en algunos casos de inmunodeficiencias primarias con
enfermedad autoinmunitaria @,

CONCLUSION

Se presenta el caso clinico de un paciente en edad pe-
diatrica, con antecedentes de inmunodeficiencia com-
binada grave, en quien se hizo el diagndstico de pso-
riasis y se encontrd, ademas, historia familiar de esta
enfermedad. Esta es una rara asociacioén, sin reportes
previos de presentacién en forma concomitante. Es im-
portante tener en cuenta que los pacientes con inmu-
nodeficiencias primarias pueden presentar trastornos
autoinmunitarios asociados, contrario a lo que se pen-
saba anteriormente.
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