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Hace dos ainos cuando asumimos
como la nueva Junta Directiva

de la Asociacion Colombiana de
Dermatologia y Cirugia Derma-
tolégica (Asocolderma), escribia
en el editorial el compromiso de
nuestro trabajo para los siguien-
tes dos afos.

En este tiempo dimos continuidad
a proyectos de juntas pasadasy
asumimos nuevos retos de trabajo.
El camino lo emprendimos con

el apoyo de una Junta Directiva
responsable y comprometida, y

de asociados que se interesaron
por trabajar en diversos aspectos.
Gracias a esto, la Asociacion

ha cambiado y mejorado admi-
nistrativamente, nos hemos
fortalecido gremialmente, nos
hemos organizado como empresa
autosostenible y hemos trabajado
nuevas areas, como presencia
digital, pagina web, redes sociales
y proyeccion a pacientes y medios.
Seria imposible en un corto espa-
cio mencionar todos los aspectos
en que trabajamos en nuestra ges-
tion, pero quiero resumir algunos
puntos de logros fundamentales y
de interés para todos.

Administrativos: logramos en la
oficina de la Asociacion regular
todos los contratos laborales de
acuerdo con la ley, establecimos
manuales de funcionesy se
entrega un proceso de certificacion
1SO para la Asociacion Colombiana
de Dermatologia y Cirugia Derma-

Editorial

La formula para la dermatologia que queremos

La union: la formula para la

dermatologia que queremos

tolégica con un avance del 80 %.
Se logré un crecimiento econdémico
de la Asociacion de mas del 20 %.

Pagina web y la revista: fortaleci-
mos la revista, la pagina web y los
micrositios web de dermatologia.

Dimos total independencia al
comité editorial de la revistay

su periodicidad mejoro bajo el
liderazgo de la Dra. Margarita
Veldsquez. Econdmicamente la
revista hoy es auto sostenible
gracias a la gestion administrativa
en este periodo.

La pagina web es la mas visitada
en Colombia en el ambito de la
Dermatologia por pacientes que
buscan dermatélogos confiables e
informacion sobre enfermedades
dermatolégicas. La pagina web ha
crecido al punto de que hoy tiene

mas de 200 mil visitas mensuales,
y estad generando un crecimiento
econémico e incrementando la
proyeccion de la Asociacion.
Ademas de esto, en la web se

han generado seis micrositios de
enfermedades y una aplicacion
para tabletas con la revista, la
cual se puede descargar de Apple
store o de la tienda Android.

Guias de practica clinica: se
actualizaron las guias de pso-
riasis basadas en la evidenciay
en la metodologia que exige el
gobierno para que sean adopta-
das en Colombia; estan completas
en el 90 %y en enero se entrega-
ran en una aplicacion a todos los
dermatélogos.

Congresos: realizamos con gran

éxito tres eventos académicos:
el de residentes en Paipa, y el de

"Realizamos con gran éxito tres
eventos académicos: el de residentes
en Paipa, y el de especialidades y el
Latinoamericano de Fotobiologia, en
Bogota; ademas, el reciente Congreso
Nacional de Dermatologia, en

Bucaramanga'.
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especialidades y el Latinoameri-
cano de Fotobiologia, en Bogota;
ademas, el reciente Congreso
Nacional de Dermatologia, en Buca-
ramanga. Todos tuvieron un alto
nivel académico, conferencistas de
primer nivel, importante participa-
cion de la industria farmacéutica y
gran asistencia de colegas.

Gremiales: participamos activa-
mente, junto a sociedades cienti-
ficas afines, en un proyecto de ley
para la regulacion de los procedi-
mientos estéticos. Se trabajé en
diferentes aspectos gremiales con
otras sociedades cientificas, con
una importante representacion
por parte del doctor César Burgos,
al punto de que hoy es el presi-
dente de la Asociacion Colom-
biana de Sociedades Cientificas.
Se apoyo el crecimiento de la
Union Gremial de Dermatélogos
de Colombia (Uniderma), la cual
nos brinda la posibilidad de lograr
escenarios diferentes y comple-
mentarios a los de una sociedad
cientifica en la lucha gremial por
mejores condiciones para los
dermatélogos colombianos.

Proyeccion y comunicacion: hoy
en dia, Asocolderma es una marca
reconocida y establecida; cada dia
con mayor frecuencia, los medios
de comunicacion buscan a los
dermatoélogos de Asocolderma
para informar sobre enfermedades
de la piel. Nuestra red social de
Facebook tiene mas seguidores
que cualquier otra sociedad cien-
tifica, casi 35 mil, con los que nos
comunicamos dia a dia, mostrando
la importancia del dermatélogo e
influyendo para que prefieran ele-
gir un miembro de Asocolderma.

Nuevos comités: se fortalecio el
Comité de Educacion Superior
conformado por los jefes de las
escuelas de Dermatologia del
pais. Este nuevo comité puede
actuar como asesor, consultor e,

incluso, hacer recomendaciones en
aspectos tan importantes como la
regulacion de la calidad de la for-
macion en Colombiay la validacién
de titulos de extranjeros.

Proyeccion a la comunidad: apo-
yamos sociedades y fundaciones
de pacientes en nuestros eventos
cientificos; ademas, generamos la
campaiia de prevencion solar mas
grande que se ha hecho en el pais
con el objetivo de proteger la piel
de los niiios, la cual ha llegado
mas de 30 millones de personas.

Apoyo a capitulos regionales:
todas la regionales recibieron
apoyo con excedentes para ser
usados en aspectos académicos,
permitiendo que cada regional
decidiera su destino dentro de las
regulaciones permitidas para una
asociacion cientifica. Por primera
vez, en la asamblea ordinaria

se apoyo la asistencia de los
presidentes de todos los capitulos
regionales.

Transparencia: todos los recursos
de la asociacion tuvieron un
manejo transparente y pulcro, cer-
tificados mediante los dictamenes
de la revisoria fiscal y de la fiscalia
honoraria; no solo se destacé

el cuidado de los mismos, sino
también, el crecimiento econémico
logrado. Este crecimiento se trans-
forma en excedentes que deben
beneficiar académicamentey en
mejores condiciones gremiales a
cada asociado.

Cada objetivo, cada reto, se logrd
con la unién y, cuando hubo
diferencias, se buscé la concilia-
ciony que estas diferencias no
fueran un factor de division sino
de complemento para alcanzar una
meta: dar valor a la membresia de
Asocoldermay lograr con ello la
dermatologia que todos queremos.

Han sido dos aiios de retos gre-
miales, académicos y asistenciales
para la dermatologia colombiana, y

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 248-249
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cada dia el compromiso y el papel
de la Asociacién Colombiana de
Dermatologia y Cirugia Dermatol6-
gica crecen en todos los aspectos,
crece el reto frente a los dermato-
logos colombianos, es mayor en
nuestra proyeccion a los pacientes,
nos compromete frente al sistema
de salud y nos hace participes en
el desarrollo del pais.

Quedan muchas cosas por hacer,
por mejorar, por cambiary por con-
tinuar. La Gnica manera de lograr
la dermatologia que queremos es
el trabajo arménico conjuntoy la
unién que, ademas de la fuerza,
hace la diferencia.

Gracias a la Junta Directiva, a cada
asociado, a cada empleado de la
asociacion, porque entre todos
trabajamos por la dermatologia
que queremosy lo seguiremos
haciendo, pues es un compromiso
de vida.

Elkin Penaranda Contreras

Dermatélogo oncélogo
Presidente, Asocolderma
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Etica
Parte I

Enfermedad de transmision sexual

Enfermedad de transmision sexual

Sexually transmitted disease

José Maria Maya*

1. Médico, magister en Salud Piiblica y en Direccién Universitaria; profesor titular de Etica y Salud Piiblica; ex rector, Universidad
CES, Medellin, Colombia.

R E S U M E N Correspondencia:

José Maria Maya

Se presenta un caso real de un paciente con enfermedad de transmisién sexual en
el cual el médico tratante, ante la solicitud del paciente y aduciendo la responsa-
bilidad de guardar el secreto profesional, no ordené los exdmenes necesarios para
proteger a su conyuge. Se analiza el caso desde el punto de vista de los principios
éticos y se dan orientaciones para su manejo.

Email:
josemariamayamejia@gmail.com

Recibido: 12 de mayo de 2016

L. .. . . Aceptado: 13 de abril de 2016
PALABRAS CLAVE: ética, caso clinico, secreto profesional, autonomia P 3

No se reportan conflictos de
interés.

SUMMARY

The case of a patient with a sexually transmitted disease is presented in which
the treating physician, bound by professional secrecy, was requested by her/his
patient not to perform the necessary medical tests to protect the her/his spouse.
The case is analyzed from the standpoint of ethical principles. Guidelines for ma-
nagement are suggested.

KEY WORDS: Ethics, clinical case, professional secrecy, autonomy

ESTIMADO COLEGA:

Los profesionales de la salud permanentemente nos vemos enfrentados a dilemas
éticos en la atencion de los pacientes. Para que la toma de decisiones se cifia a
los criterios éticos y busque en todo momento el beneficio de los pacientes y la
sociedad, se requiere capacitar al profesional en el analisis de situaciones que ge-
neran dilemas y dificultades para su abordaje y, a la vez, crear los comités de ética
clinica u hospitalaria que, ademas de ser un requisito legal, son una instancia de
mucha ayuda en la institucién para orientar a los profesionales en muchos casos
en los que hay dudas y dificultades.

Para que estos comités puedan funcionar competentemente, se requiere que
quienes los conforman estén preparados adecuadamente para el analisis de la
casuistica que se les presente. Con este fin he preparado una serie de casos que
pueden ayudar a los médicos y a los profesionales de la salud a desarrollar la com-
petencia de analisis de casos con implicaciones éticas, para que puedan tomar
buenas decisiones en la atencién de sus pacientes y para que ayuden a sus colegas
a resolver los dilemas que se les presenten.

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 250-251 / 318-319
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METODOLOGIA

En cada namero de la revista se presentara un caso que se acompafara de varias
preguntas para analizar y resolver. Al final de la revista, se encontrara el analisis
del caso y una orientacién para su abordaje.

Espero que les sea 1til, no solo para su practica profesional, sino para la vida
personal.

CASO N21

El doctor José Z. informa a su paciente Juan Y. que padece sida. Juan admite que la
adquiri6 durante una relacion extraconyugal y le pide al doctor que no diga nada ni
ala EPS ni al servicio de salud, por miedo a la reaccién de su esposa. Le solicita que
consigne otro diagnoéstico en la historia clinica. El doctor acepta argumentando
que tiene la obligacion de guardar el secreto profesional.

El ginec6logo de la sefiora de Juan, durante un control prenatal, al revisar unos
examenes de rutina encuentra que la sefiora esta infectada por el virus de la in-
munodeficiencia humana. Propone el estudio del esposo y encuentra que esta en
tratamiento con otro colega. Ante esta situacion, decide llamar al colega y recrimi-
narle por su silencio, enfatizandole que es responsable de un riesgo injustificado
que la sefiora y el futuro hijo han corrido. Decide poner el caso en conocimiento de
las autoridades epidemioldgicas y del Tribunal de Etica Médica.

Cuestionamientos éticos

1. Analice el caso a partir de los principios éticos fundamentales: respeto por
la autonomia, no maleficencia, beneficencia y justicia.

2. ;Como compatibilizar la obligacion de mantener el secreto profesional con
la obligacién de proteger a terceras personas de un peligro inminente para
su estado de salud? ;Qué pasos seguiria usted en este caso?

3. ¢Qué papel juega en el caso la politica sanitaria nacional e internacional en
materia de control de enfermedades transmisibles? ;Qué importancia le da
a que esta enfermedad sea de notificacion obligatoria?

Etica continGia en la pagina 318.

Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4. (Octubre-Diciembre), 250-251 / 318-319
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Costos de la psoriasis en una IPS

Articulo de
investigacion

Rev Asoc Colomb Dermatol

Caracteristicas clinicas, recursos utilizados y
costos de la psoriasis en pacientes de una IPS
de referencia del Valle de Aburra, 2014

Clinical characteristics, utilization of resources and costs of patients with psoriasis in a medical center referenced in

el Valle de Aburra, 2014

Uriel Palacios-Barahona', Sol Beatriz Jiménez?, John Jairo Orozco*

1. Médico investigador, Universidad CES, Centro de Evaluacion de Tecnologias en Salud, Medellin, Colombia.
2.  Médica dermatdloga; coordinadora, Programa de Dermatologia, Universidad CES, Medellin, Colombia.

RESUMEN

Introduccion. La caracterizacion de los pacientes con psoriasis es importante
porque permite conocer las formas clinicas mas frecuentes y la gravedad de la
enfermedad, y ademas, determinar su impacto en los costos para el sector salud.

Objetivo. Determinar las caracteristicas clinicas, los recursos utilizados y los
costos de los pacientes con psoriasis atendidos en un centro de referencia del area
metropolitana del Valle de Aburra en el 2014.

Metodologia. Se llev a cabo un estudio descriptivo de pacientes con psoriasis
que asistieron al Centro Dermatologico CES, Sabaneta, entre el 1° de enero y el
30 de noviembre de 2014. Los recursos utilizados, como citas, tratamientos, exa-
menes paraclinicos y procedimientos, se consultaron en las historias clinicas.
Para calcular las tarifas de consultas y procedimientos, se usaron las establecidas
en el manual tarifario ISS 2001 mas el 30 % y en el Seguro Obligatorio de Acci-
dentes de Transito (SOAT) 2014; en medicamentos, se utilizd el sistema de infor-
macion de precios de medicamentos (SISMED).

Resultados. Se incluyeron 95 pacientes, cuya media de edad fue de 47,2 afios
(desviacion estandar, DE=15,5 afios); el 47 eran mujeres. El promedio del indice
DLQI (Dermatology Life Quality Index) fue de 8,2 (DE=7,2) y el del PASI (Psoriasis
Area and Severity Index) fue de 5,7 (DE=4,7).

Los costos minimo y maximo, segtin el manual ISS + 30 %, fueron de COP$ 21.710
y COP$ 13’803.505 para la psoriasis leve, y de COP$ 402.610 y COP$ 36°643.757
para la moderada a grave; cuando se utiliz6 terapia bioldgica, fueron de COP$
15’608.272 y COP$ 36°643.757. Segiin el manual SOAT, los costos oscilaron entre
COP$ 536.987 y COP$ 39°312.273 en casos de psoriasis entre moderada a grave vy,
entre COP$ 17°286.259 y COP$ 39’312.272, cuando se utiliz6 terapia bioldgica.
Conclusion. La psoriasis es una enfermedad que acarrea costos elevados de tra-
tamiento en relacion con su gravedad y la eficacia del tratamiento.

PALABRAS CLAVE: psoriasis, costos y analisis de costos, terapia bio-
logica, terapia combinada, estudio observacional, costos de la atencién en
salud, costo de enfermedad.
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SUMMARY

Introduction: The characterization of patients with psoriasis is important be-
cause it allows an approach to the most frequent clinical forms and the severity
of the illness; besides, it enables the possibility of determining the impact of said
illness in terms of cost towards the health system.

Objective: To determine the clinical characteristics, supplies needed and cost of
patients with psoriasis that received medical attention in a referral center of the
metropolitan area in Valle de Aburra.

Methodology: A descriptive study in patients with psoriasis that attended the
Centro Dermatol6gico CES, Sabaneta, between the January 1% and November 30%,
2014, was carried out. The clinical history was used to consult the utilization of
appointments, treatments, lab tests, and procedures; the ISS 2001 rates manual
plus 30 % and the SOAT 2014 rates manual were used. To estimate the price of
drugs a drug information system (SISMED) was used.

Results: Ninety five patients were analyzed. The average age was 47.2 years
(SD=15.5); 47 of the patients analyzed were women. The average DLQI was 8.2
(SD=7.2), and the PASI was 5.7 (SD=4.7). The manual cost ISS + 30% for mild pso-
riasis presented a minimum value of COP$ 21,710 and a maximum value of COP$
13,803,505; moderate to severe psoriasis was between COP$ 402,610 and COP$
36,643,757; for patients using biological therapy was between COP$ 15,608,272
and COP$ 36,643,757. According to the SOAT manual, the cost of moderate to se-
vere psoriasis was between COP$ 536,987 and COP$ 39,312,273 and for those who
used biological therapy was between COP$ 17,286,259 and COP$ 39,312,272.
Conclusion: Psoriasis is an illness that represents an elevated cost in treatment
in relation to the severity and efficiency of the treatment received.

IKEY WORDS: Psoriasis, costs and cost analysis, biological therapy, combined
modality therapy, observational study, health care costs, cost of illness.

INTRODUCCION

La psoriasis se caracteriza por hiperproliferaciéon y
diferenciacién incompleta de la capa epidérmica’3.
Afecta a personas de todas las edades, principalmente
adultos, sin diferencias segtn el sexo, con dos picos de
incidencia: el primero, alrededor de los 20 afos, y el se-
gundo, entre los 50 y los 60 afios'. Las manifestaciones
clinicas de la enfermedad dificultan las actividades ba-
sicas de los pacientes y disminuyen su calidad de vida,
lo cual se refleja en baja autoestima, sensacion de re-
chazo y preocupaciones psicosexuales*s,

Los aspectos econémicos de la salud son cada vez
mas importantes en todos los sistemas de salud. Se
necesita informacion sobre los costos para las deci-
siones terapéuticas y la implementacién de politicas
de salud. Las evaluaciones son necesarias, con el fin de
usar adecuadamente las diferentes opciones de trata-
miento. Los estudios de costos de una enfermedad son

una herramienta reconocida para determinar la carga
de las enfermedades en un pais e identificar subgrupos
para los cuales las tarifas son particularmente altas,
independientemente del sistema de salud. Aunque son
pocos los estudios sobre costos de la psoriasis, la infor-
macion disponible indica considerables consecuencias
econémicas para el sistema de salud®™.

El Centro Dermatoldgico CES, Sabaneta, cuenta con
mas de 15 afios de experiencia en el manejo de los pa-
cientes con psoriasis y es un centro ambulatorio de
referencia en el manejo de enfermedades dermatol6-
gicas en el area metropolitana del Valle de Aburra. Los
pacientes son remitidos con diagndstico ya definido
de psoriasis para su manejo especializado o algunos
consultan por primera vez alli. Segin la gravedad de
la enfermedad, reciben tratamiento topico, fototerapia,
medicamentos sistémicos y productos bioldgicos, si es
necesario. Si no estan contraindicados y segiin la nece-
sidad, se administra fototerapia u otros medicamentos
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tépicos y sistémicos, y se sigue la guia de manejo de la
psoriasis de la Sociedad Colombiana de Dermatologia®.

MATERIALES Y METODOS

Se hizo un estudio de tipo descriptivo, en el cual se
tomo la informacién de los pacientes con diagnoéstico
de psoriasis, atendidos en el Centro Dermatoldgico del
CES, Sabaneta, entre el 1° de enero y el 30 de noviembre
de 2014. Se incluyeron todos aquellos pacientes ma-
yores de 18 afios con psoriasis en cualquiera de sus
formas clinicas, que consultaron durante este tiempo
al centro y que aceptaron voluntariamente la participa-
cion en el estudio.

Se incluyeron variables como sexo, edad, estado civil,
escolaridad, tiempo de evolucién de la enfermedad, tipo
de tratamiento recibido, calidad de vida valorada con
el DLQI (Dermatology Life Quality Index), puntaje del
PASI (Psoriasis Area and Severity Index), superficie de
area corporal comprometida, enfermedades asociadas,
consultas médicas ambulatorias, procedimientos, exa-
menes paraclinicos, uso de medicamentos sistémicos
y productos biolégicos, y costos de consultas médicas
ambulatorias, procedimientos, examenes paraclinicos,
medicamentos sistémicos y productos bioldgicos.

Se elabor6 un formato en el que los especialistas re-
copilaron informacién sociodemografica y clinica de
interés, extraida de la historia clinica. La informacion
fue digitada en una base de datos de Excel.

Los datos correspondientes a los recursos utilizados
fueron consultados por un médico en la historia cli-
nica, quien procedi6é a contar el ntimero de citas du-
rante el periodo de estudio, asi como a identificar el
tratamiento recibido para la psoriasis y los examenes
paraclinicos utilizados. Para evitar el sesgo de infor-
maciobn, la informacion faltante fue consultada con el
médico tratante para evitar la pérdida de los datos. El
trabajo fue aprobado por el Comité de Etica e Investiga-
cion de la Universidad CES, siguiendo los enunciados
de la declaracién de Helsinki.

COSTO DE MEDICAMENTOS

Para el calculo de los costos se cre6 un “caso base”,
que equivale al tratamiento de un paciente estandar
con psoriasis durante 24 semanas, en su fase inicial de
tratamiento de induccién de 16 semanas y la de mante-
nimiento hasta la semana 24; se hizo un ajuste segiin
la efectividad del tratamiento y el area de superficie
corporal comprometida'*. Para calcular el costo de
los medicamentos, se sigui6 la metodologia propuesta
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por el Instituto de Evaluacion de Tecnologias en Salud
(IETS), consistente en:

a. Identificar el principio activo del medicamento
de interés dentro del listado de las circulares
emitidas por el Ministerio de Salud.

b. Estimar el precio de la unidad minima en mili-
gramos o en unidades internacionales, con base
en la dosis y teniendo en cuenta la concentra-
cién y la presentacién de los medicamentos.

c. Identificar el precio de la dosis y del tratamiento
por persona, segln el “caso base”.

Para establecer los precios segiin el sistema de infor-
macioén de precios de medicamentos (SISMED), se pro-
cedi6 de la siguiente manera.

1. Se busco el correspondiente cédigo tnico de
medicamentos (CUM) para cada uno de los prin-
cipios activos involucrados en el analisis, en las
bases de datos de registros vigentes del listado
del Instituto Nacional de Vigilancia de Medica-
mentos y Alimentos (Invima).

2. Los codigos obtenidos en el paso 1 se buscaron
en la base de datos SISMED, estableciendo como
periodo de extraccién enero a junio de 2014.

3. Seutilizaron los siguientes filtros para los registros:

a. Tipo de precio: ventas (VEN).

b. Tipo de entidad: laboratorio (LAB). Solo en
caso de no encontrar informaciéon después
de filtrar por LAB, se incluy6 el precio de
mayoristas (MAY).

c. Canal: institucional (INS).

4. Después de usar este filtro, se tomo6 el promedio
ponderado por el nimero de unidades repor-
tadas, para las columnas “valor minimo”, “valor
promedio” y “valor maximo”.

5. El precio tomado para el “caso base” fue el pro-
medio ponderado por el nimero de unidades
reportadas.

Los medicamentos infliximab, adalimumab y etaner-
cept, los cuales estan sometidos a precio regulado por el
Ministerio de Salud, se consultaron en la base de datos
del SISMED de enero a junio 2014 y se verificd que el
precio fuera similar al emitido en las circulares regula-
doras de precios emitidas por el Ministerio de Salud®*4,

Los medicamentos se tasaron a precios del 2014. Para
el metotrexato, se tomd el dato del 2013 y se actualizo,
utilizando el indice de precios al consumidor (IPC) del
2014, reportado por el Departamento Administrativo
Nacional de Estadistica (DANE).

S



Costos de la psoriasis en una IPS

Para determinar el costo por unidad minima de con-
sumo (tableta, capsula, centimetro ctibico o ampollas),
se tomo el valor de la presentacion dividido por la can-
tidad. Para el caso de los medicamentos topicos, se
estimo6 la cantidad con base en la superficie corporal
comprometida, de acuerdo con lo reportado en la his-
toria clinica y con lo referenciado™.

Para los costos de medicamentos topicos, sistémicos
y productos biolégicos, se asumi6 una duracién de tra-
tamiento de 24 semanas, con base en lo siguiente:

¢ En los ensayos clinicos, la eficacia de los medi-
camentos sistémicos y productos bioldgicos, ha-
bitualmente, se ha evaluado a las 24 semanas de
tratamiento™,

e Los medicamentos tépicos se continfian a lo
largo del tratamiento (en la fase de induccion y
la de mantenimiento)Y.

e Lafase de mantenimiento del tratamiento t6pico
estd sujeta al criterio médico, segiin la evolu-
ci6én de la enfermedad, con base en la guia NICE
CG153; este periodo comprende alrededor de 24
semanas®.

e Las dosis utilizadas para el calculo de los costos
de los productos bioldgicos se basd en el es-
quema sugerido por la guia para psoriasis®,
como sigue:

- Adalimumab CUM 19939766-1: por via sub-
cutanea, 8o mg en la semana 0,40 mg en la
semana 1Y, luego, 40 mg cada 14 dias.

- Etanercept CUM 19978841-7: por via subcu-
tanea, 50 mg dos veces por semana hasta la
semana 12y, luego, 50 mg cada semana.

- Infliximab CUM 19963298-1: 5 mg/kg in-
travenosos a las semanas o, 2 y 6, y luego,
cada ocho semanas.

e Para calcular los costos de las consultas, los
procedimientos y las ayudas diagnésticas, se
tomaron las frecuencias de uso correspondiente
a cada paciente multiplicada por el manual tari-
fario SOAT actualizado al afio 2014, y el manual
ISS 2001 mas el 30 %, de acuerdo con la situa-
cion tarifaria. También, se utilizaron los prome-
dios y las desviaciones estandar para hacer un
analisis probabilistico de costos.

Analisis de datos

Se hizo un andlisis probabilistico de los costos, uti-
lizando los valores medios, minimos, maximos y las
desviaciones estandar de los costos de cada una de las
actividades médicas. Mediante la programacion Visual

Basic de Excel, se hicieron simulaciones de Montecarlo
de mil iteraciones cada una, para cada uno de los com-
ponentes del costo de atencion del paciente con pso-
riasis, incluyendo consultas médicas, medicamentos
productos biolégicos y no biologicos, ayudas diagnos-
ticas y procedimientos. Con los resultados de la simu-
lacién de Montecarlo, se grafico la distribucién proba-
bilistica de los costos totales. Esta Giltima permite saber
cudl es la probabilidad de que el tratamiento tenga un
costo igual o inferior a una cifra determinada. En el
analisis descriptivo se utilizaron frecuencias absolutas,
relativas y medidas de resumen. El procesamiento y el
analisis de los datos se hicieron mediante el software
SPSS®, version 20, y Excel®.

RESULTADOS

Caracteristicas sociodemograficas

Se incluyeron 95 pacientes, de los cuales 47 eran mu-
jeres; el rango de edad entre estuvo los 16 y los 80 afios,
con media de 47,6 afos, desviacion estandar (DE) de
15,3, mediana de 48 y rango intercuartil de 26 afios. La
duracion promedio de su tratamiento en la IPS fue de
688 dias (DE=958), con mediana de 338 dias y rango in-
tercuartil de 659; el tiempo minimo en el programa fue
de 38 dias y el maximo fue de 4.933 dias. El 31,0 % de
los pacientes vivia en estratos 1y 2, el 52,0 % en estratos
3V 4y el 17,0 % en estratos 5y 6. De los 95, segtin el
estado civil 48 (50,5 %) eran casados y, por condicién
de trabajo, 45 (47,4 %) eran empleados.

Caracteristicas clinicas

El 53,6 % (51) de los pacientes tenian afectacién de su
calidad de vida. El promedio del indice DLQI fue de
8,2 (DE=7,2) y el del PASI fue de 5,7 (DE=4,7); de los 15
pacientes con PASI de 10 0 mas, todos tenian un DLQI
de 10 0 mayor. En los 9 pacientes en tratamiento bio-
l16gico, el PASI promedio fue de 14 (DE=3,9) y el DLQI
fue >10. El 45,3 % (43) de los pacientes tenia mas de 10
afos con la enfermedad y en 15,8 % (15) la enfermedad
fue grave segiin el PASI (TABLA 1). La forma clinica
mas comun de presentacion de la enfermedad fue la
psoriasis en placas, 84,0 %, (76), seguida de la palmo-
plantar, 10,5% (9), y la ungular, 6,0 % (6), la pustu-
losa, 4,4 % (4), y la inversa, 1 % (1). Las enfermedades
concomitantes mas frecuentes fueron la hipertensiéon
arterial sistémica (18,0 %), la obesidad (16,1 %), el al-
coholismo (12,9%), la diabetes mellitus (10,8 %) y el
tabaquismo (8,6 %). Todos los pacientes habian reci-
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VARIABLE n %
>10 43 45,3
. » 79 15 15,8
Tiempo de evolucién de p
la enfermedad (afos) 4 7 79
1-3 16 16,8
<1 4 4,2
»10 25 26,3
6- 12 12,6
BSA (%) E
0-5 51 53,7
Datos perdidos 7 74
210 15 15,8
PASI 0-9 71 7457
Datos perdidos 9 9,5
=6 37 38,9 TABLA 1. Caracteristicas
DLQI clinicas de pacientes con
e 5 32 337 psoriasis en CES, Sabaneta,
Datos perdidos 26 27,4 2014. (N=95).
BSA: body surface area; DLQI: Dermatology Life Quality Index; PASI: Psoriasis Area Severity Index
TRATAMIENTO n %
No 29 30,5
Topico
Si 66 69,5
N No 74 77,9
Sistémico
Si 21 22,1
No 18 18,9
Fototerapia
. Si 77 81,1
TABLA 2. Tratamiento de 95
pacientes con psoriasis en CES, o No 86 90,5
Sabaneta, 1° de enero a 30 de Terapia bioldgica s . -

noviembre de 2014

bido tratamiento topico antes del ingreso al programa.
La distribucién de los pacientes seglin el tratamiento
se muestra en la (TABLA 2).

Recursos utilizados

La poblacion de estudio utiliz6 1.025 consultas ambu-
latorias durante 65.394 dias-paciente. Las remisiones
ambulatorias mas frecuentes fueron a Reumatologia
(8,4 %), a Psicologia (8,4 %), a Infectologia (8,4 %) y
a Nutricion (4,2 %). Los examenes de laboratorio mas
utilizados fueron el hemoleucograma, el perfil lipidico,
las pruebas de funcion hepatica y la creatinina. Los me-
dicamentos tépicos mas utilizados fueron el Daivobet®
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(52 %), la betametasona (34 %) v el clobetasol (26 %).
En los tratamientos sistémicos, el metotrexato fue el
mas empleado (28 %), acomparfiado del 4cido fdlico
como coadyuvante. De los productos biolégicos, el mas
utilizado fue el etanercept (6 %) (TABLA 3).

Costos del paciente con psoriasis

El “caso base” equivale al tratamiento de un paciente
con psoriasis leve o moderada a grave durante 24 se-
manas, con una fase inicial de tratamiento de induc-
cion de 16 semanas y una de mantenimiento hasta la
semana 242, Se establecio la proporcion de recursos
consumidos en examenes de laboratorio, consultas y
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MEDICAMENTOS

Topicos
Daivobet® (calcipotriol + betametasona)
Betametasona, crema
Clobetasol
Diprosalic® (acido salicilico + betametasona)
Clobetasol + acido salicilico + urea (magistral)
Daivonex®, crema (Calcipotriol)
Hidrocortisona, crema
Tazat® (tazaroteno)
Desonisal® (desonida + acido salicilico)
Sistémicos
Metotrexato
Acicretin
Biolégicos
Etanercept
Adalimimab
Infliximab
Coadyuvantes

Acido félico

Probabilidad de

uso (%)
49 0,52
32 0,34
25 0,26
8 0,08
8 0,08
7 0,07
5 0,05
3 0,03
2 0,02
27 0,28
5 0,05
6 0,06
2 0,02
TABLA 3. Probabilidad de
1 0,01 uso de medicamentos en
pacientes con psoriasis,
en CES, Sabaneta, 2001-
27 0,28 2014 (N=95).

Manual ISS 2001 + 30 %

TIPO DE PSORIASIS Minimo
Leve $ 21.710
Moderada a grave $ 402.610
En tratamiento no bioldgico $ 21.710
En terapia bioldgica $15°608.272

Manual SOAT
Maximo Minimo Maximo
$13’803.505 $ 35.500 $16’°493.678
$36°643.757 $536.987 $39'312.273
$17°290.244 $ 35.500 $24’°050.138
$36’°643.757 $17.286.259 $39°312.272

TABLA 4. Costo en COP de medicamentos no biolégicos (topicos y sistémicos), fototerapia, productos bioldgicos (etanercept,
adalimumab e infliximab), consultas médica y exdmenes de laboratorio, de los pacientes con psoriasis atendidos en CES, Sabaneta,

durante 24 semanas.

procedimientos durante las 24 semanas (168 dias), te-
niendo como tiempo de referencia el promedio en el
programa (688 dias).

El costo de 24 semanas de tratamiento de un paciente
con psoriasis, segin el manual ISS, vari6 de un mi-
nimo de COP$ 16.263 (equivalente a una consulta) a un
maximo de COP$ 4614.682; segiin el manual SOAT, el
costo estuvo entre COP$ 35.500 y COP$ 5°682.864. Al ana-
lizar los costos durante las 24 semanas, en el subgrupo

de pacientes que recibieron terapia biologica, se calcul6
un costo ISS minimo de COP$ 15’608.279 y un maximo
de COP$ 36'643.757; segin el manual SOAT, estuvieron
entre COP$ 17°296.259 y COP$ 39’312.273 (TABLA 4). Al
analizar el costo para pacientes que no recibieron tra-
tamiento bioldgico, se encontraron, segiin el manual
ISS, un minimo de COP$ 16.263 y un maximo de COP$
17°290.244; seglin el manual SOAT, el costo minimo fue
de COP$ 35.500 y el maximo fue de COP$ 24°050.138.
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FIGURA 1. Distribucién del costo total de tratamiento de pacientes con psoriasis durante 24 semanas.
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Costo promedio

Los costos de los pacientes con psoriasis, segn el
manual ISS y el SOAT, fueron mayores en este Gltimo,
especialmente por los items de consultas médicas am-
bulatorias, ayudas diagnoésticas y procedimientos (fo-
toterapia) (FIGURA 1).

La distribucién probabilistica acumulada permite
observar la probabilidad de que un determinado costo
total promedio sea igual o inferior a un valor dado.
La probabilidad de que el costo de la atenciéon de un
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semanas de tratamiento.

paciente sea de COP$ 10°229.996 (cruzado por la linea
punteada) o menor, es de 90 %. De igual forma, se
puede estimar para cualquier otro valor (FIGURA 2).

La distribucién probabilistica acumulada permite
observar la probabilidad de que un determinado costo
total promedio sea igual o inferior a un valor dado. La
probabilidad de que el costo de atencidn de un paciente
sea de COP$ 10°229.996 (cruzado por la linea punteada)
0 menor, es de 90 %.
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DISCUSION

En este estudio se abordé la psoriasis de manera ge-
neral, con el fin de hacer una caracterizaciéon macros-
copica del perfil de las personas afectadas por la pso-
riasis en un centro de referencia del area metropolitana
del Valle de Aburra, que pueda servir de referente para
el resto del pais.

Los estudios en Colombia revelan que la prevalencia
de la psoriasis es mayor en el grupo de edad entre los
43,6 v 1os 54,5 afios, en personas casadas, y en la pobla-
cién mestiza y blanca. La duracién de la enfermedad
es de 14 afios, con una media de 9,5, y un PASI entre
7 v 12. La principal enfermedad concomitante es la hi-
pertension arterial, y son frecuentes el tabaquismo y el
consumo de alcohol®¥,

Las enfermedades concomitantes son comunes en los
pacientes con psoriasis. Los hallazgos del presente es-
tudio concuerdan con los reportes de alta prevalencia
de obesidad®, hipertension arterial sistémica®, dia-
betes?*? y dislipidemia®.

Al momento del estudio, el 68,0 % de los pacientes
recibia tratamiento topico; es de aclarar que no se dis-
pone de un registro que indique el motivo por el cual
otros pacientes no lo recibian. Sin embargo, es de su-
poner que muchos pacientes habian recibido periodos
muy largos de tratamiento t6pico antes de su ingreso
a la IPS, lo que pudo llevar a taquifilaxia o a efectos
secundarios, obligando al médico a suspender el tra-
tamiento por un tiempo razonable; ademas, su eficacia
y el poco cumplimiento del tratamiento, hace que los
pacientes lo abandonen.

La afectacion de la calidad de vida es comdn en
casos de psoriasis; hasta el 79,0 % de los pacientes
manifiestan un impacto negativo en su vida por la en-
fermedad®. En el presente estudio, se observd que el
38,9% (37) de los pacientes tenia algiin grado de afec-
tacion en su calidad de vida (DLQI>5), con un DLQI
promedio de 8,2; en los estudios previos de Vélez, et
al., el DLQI promedio fue de 3,2 (IC 95 %: 2,4 - 3,9).
Esto puede obedecer a que el 45,3 % de los pacientes
con psoriasis llevan 10 afios o0 mas de evolucion de la
enfermedad vy, a pesar de que la mayoria de las formas
clinicas son leves, la alteracion de su calidad de vida
es considerable, Ademas, como la IPS es un centro de
referencia especializado en esta enfermedad, muchos
pacientes han requeridos miltiples tratamientos con
grados variables de efectividad. De ahi la importancia
de tratar a estos pacientes de manera multidisciplinaria
y en forma conjunta con el servicio de Psicologia®.

Las formas clinicas de presentacion de la enfermedad
son coherentes con los estudios previos desarrollados

en Colombia™93°, El niimero de pacientes con terapia
biologica es bajo, a pesar de ser un centro donde se ma-
neja un volumen alto. Solo alrededor del 9,5 % de ellos
estan incluidos en esta modalidad terapéutica, lo cual
se relaciona exactamente con la gravedad de la enfer-
medad (leve), considerando, ademas, que el ingreso de
estos pacientes a los tratamientos con productos bio-
l6gicos se decide de manera conjunta con el equipo de
dermatélogos de la IPS y no segin un criterio indivi-
dual, evitando usarlos cuando no estan indicados. Otra
de las razones para no usarlos es la buena respuesta
terapéutica obtenida con la fototerapia; la terapia bio-
l6gica solamente se administra a los pacientes que no
mejoran con la radiaciéon UV.

Costos

Los estudios de costos de psoriasis se centran princi-
palmente en la evaluacion de costo-efectividad de los
tratamientos con productos biolégicos, en enfermedad
moderada a grave, por lo cual, son escasos los estudios
de costos desarrollados bajo la practica habitual. Los
resultados en pacientes ambulatorios con psoriasis no
son comparables entre si, porque los analisis se hacen
desde diferentes perspectivas, las fuentes de informa-
cioén son diferentes, el sistema de salud es distinto y
no se tienen en cuenta variables como la extension del
area corporal; ademas, algunos pacientes no cumplen
con el tratamiento y su eficacia es variable.

Sohn?, en un estudio retrospectivo del costo de la
psoriasis moderada a grave en Alemania, desde una
perspectiva social (incluidos todos los costos médicos,
no médicos, directos e indirectos sin importar quién
paga por el recurso), encontré que el costo promedio
ascendi6 a € 6.709 por paciente por afio. En general, la
media anual de costos de atencién ambulatoria fueron
de € 204 (DE=€ 188), para el subgrupo de pacientes sin
tratamiento sistémico, de € 224 (DE=€ 199), para el sub-
grupo con tratamiento sistémico, y de € 199 (DE=139),
para el subgrupo de pacientes de alta necesidad (high-
need patients). Los principales costos fueron los de la
consulta, los de la fototerapia y los de las pruebas de
laboratorio.

Colombo?, en Italia, en un estudio nacional, multi-
céntrico y prospectivo, de tres meses de evaluacién de
los costos de psoriasis en pacientes con estado mode-
radoy grave de la enfermedad (desde la perspectiva del
paciente, de un tercer pagador (National Health Service,
NHS, y de la sociedad), encontré que el costo medio
total para la psoriasis, incluidos los costos directos e
indirectos, era de € 8.371,61 por paciente por afio. El
costo medio para aquellos con enfermedad moderada
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"Los estudios de costos de psoriasis se centran
principalmente en la evaluacidon de costo-efectividad
de los tratamientos con productos bioldgicos, en
enfermedad moderada a grave, por lo cual, son
escasos los estudios de costos desarrollados bajo la

practica habitual".

(PASI<20) fue de € 5.226,04, mientras que, para los pa-
cientes con enfermedad méas grave (PASI>20) fue de €
11.434,40 al afio.

Vanderpuye-Orgle, et al.®, en una revisién sistema-
tica sobre la carga econémica de la psoriasis en Estados
Unidos, determinaron que el costo anual de la enfer-
medad era de USD$ 35,2 billones de doélares, conside-
rando una poblacién afectada por la psoriasis de 7,4
millones de personas en 2013. Los costos indirectos ge-
nerados por la enfermedad y atribuidos a la alteracién
en el DLQI, era de USD$ 11,8 billones y los costos atri-
buidos a pérdida laboral fueron de USD$ 11,2 billones.

Los tratamientos con productos biologicos han revo-
lucionado el manejo de la psoriasis en el mundo y, por
lo tanto, han aumentado los costos, ya que estos me-
dicamentos son de alto valor, aunque reducen los dias
de hospitalizacioén, el uso de otros tratamientos sisté-
micos, mejoran el PASI considerablemente y aumentan
la satisfaccion del paciente. En un estudio realizado
por Cheng, et al.33 sobre el costo de los productos bio-
l6gicos para la psoriasis, demostr6 que los valores se
incrementan durante el primer afio, ya que las dosis de
impregnacién son mayores; son de USD$ 46.395 contra
USD$ 37.111 para el etanercept, de USD$ 36.038 para
el adalimumab y de USD$ 53.909 frente a USD$ 44.925
para el ustekinumab. Entre 2004 y 2014, el costo de
estos medicamentos aument6 120 % para el etanercept,
103 % para el adalimumab y 53 % para el ustekinumab.

Los costos totales del paciente con psoriasis mode-
rada a grave en este estudio probablemente no reflejen
la realidad, por los siguientes aspectos:

Los pacientes a los que se les formula un medica-
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mento biolégico, siguen un control especifico en su
EPS con un médico a cargo de hacerle seguimiento al
tratamiento; por lo tanto, los recursos utilizados y los
costos derivados de este seguimiento son desconocidos
para el Centro Dermatoldgico CES, Sabaneta.

Los pacientes son controlados para las enfermedades
asociadas en su EPS y los exdmenes de laboratorio de-
rivados del control también son desconocidos para el
Centro Dermatolégico CES, Sabaneta.

La fototerapia y el tratamiento combinado con es-
teroides son un factor importante en la reduccién del
costo. La fototerapia puede incrementar en 20 % el
costo, pero no se equipara con los costos de la te-
rapia bioldgica34.

En una revisién sistematica de D’Souza, et al., se en-
contrd que de los tratamientos sistémicos para la pso-
riasis, incluyendo los medicamentos convencionales
no biolégicos y los biolégicos, el metotrexato era el de
menor costo, seguido de la ciclosporina, la fototerapia
con UVB y el acitretin, y un mayor costo de la fotote-
rapia con PUVA. Entre los productos biologicos estaban
en, primer lugar, el ustekinumab a una dosis de 90 mg,
seguido del infliximab, el etanercept y el ustekinumab
a una dosis de 45 mg, y finalmente, el adalimumab, a
una dosis de 40 mg*.

Galadari®, con datos de 1994, encontrd que el costo
medio de tratamiento de la psoriasis era de € 905.
Jener, en Australia, analizO 83 pacientes con pso-
riasis, seguidos durante un periodo de dos afios; el
gasto anual de bolsillo para los productos médicos
fue de alrededor de AUD$ 250 por persona, con costos
que iban de cero a mas de AUD$ 2.000 por persona du-
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rante el periodo de dos afios. Los valores fueron mas
altos para los productos adquiridos sin receta médica
(over-the-counter). Javitz’ estimd el costo directo de la
atencién médica para la psoriasis (incluyendo la ar-
tritis psoriasica) desde una perspectiva social, entre
los adultos de los Estados Unidos. El costo aproximado
de la enfermedad clinicamente significativa en 1,4 mi-
llones de personas es sustancial: USD$ 30,5 millones en
hospitalizaciones, USD$ 86’600.000 en visitas ambula-
torias, USD$ 27’400.000 en fotoquimioterapia, USD$
147°900.000 en los medicamentos recetados y USD$
357°200.000 para los de venta libre, para un total de
USD$ 649,6 millones.

Los resultados de los costos en el presente estudio, si
bien no se pueden comparar con los estudios disponi-
bles, estan dentro de lo esperado segtn la bibliografia
consultada; ademas, los resultados indican que la pso-
riasis tiene considerables consecuencias econdmicas
para el sistema de salud.

La limitacion de este estudio se debe a que no se
hicieron ajustes segin el incumplimiento del tra-
tamiento, lo cual, obviamente, disminuye su efec-
tividad; ademas, el desconocimiento de los costos
derivados del tratamiento biol6gico pudo llevar a sub-
estimar los valores.

Las fortalezas de este estudio son que la informacion
proviene de un centro de referencia en el manejo de
la enfermedad, que los datos son de la practica habi-
tual (real life data), que se cre6 un “caso base” segiin
las guias de referencia para el tratamiento de la en-
fermedad'*?, y que el ajuste del tratamiento segiin la
efectividad y el area corporal comprometida da mayor
validez a los resultados.

CONCLUSIONES

La psoriasis es una enfermedad crénica que afecta
la calidad de vida del paciente, con unos costos de
atencion importantes para el sistema de salud, espe-
cialmente por los productos bioldgicos, por lo que es
importante utilizar tratamientos efectivos para una ra-
pida remisién de la enfermedad y evitar la presencia de
enfermedades concomitantes.

Los principales costos corresponden a las formas
moderadas a graves de la psoriasis y se relacionan con
los tratamientos sistémicos convencionales o con pro-
ductos biolégicos

El costo de los tratamientos biologicos debe anali-
zarse desde el punto de vista de su costo-efectividad, lo
cual debe ser considerarse en las guias de tratamiento
elaboradas en cada uno de los paises.
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RESUMEN

La psoriasis es una enfermedad crénica inflamatoria, multifactorial, que afecta
del 1 al 3 % de la poblaciéon mundial. Para su tratamiento se ha descrito un sinnd-
mero de esquemas terapéuticos, entre los cuales se encuentran los tratamientos
topicos combinados para la psoriasis leve a moderada, mientras que la psoriasis
grave requiere un manejo mas completo con fototerapia y tratamientos sistémicos,
como retinoides orales, metotrexato, ciclosporina y medicamentos bioldgicos.

Aunque muchos datos apoyan la eficacia de la fototerapia en el tratamiento de la
psoriasis, aiin hay gran variabilidad en su aplicacién en todo el mundo y cada vez
mas se apoya el concepto de tratamientos combinados, los cuales pueden aumentar
la eficacia y la tolerabilidad, e inclusive, pueden disminuir los efectos secundarios
de ciertos medicamentos aumentando el perfil de seguridad del tratamiento.

Sin embargo, a pesar de lo anterior, la manera como la fototerapia ha enca-
jado en el uso combinado con otros agentes, topicos o sistémicos, apenas esta
siendo dilucidada.

PALABRAS CLAVE: psoriasis, fototerapia, retinoides, metotrexato, pro-
ductos biologicos.

SUMMARY

Psoriasis is a multifactorial chronic inflammatory disease that affects 1 to 3% of
the world population. For treatment they have been described a number of the-
rapeutic regimens in which are combined for mild to moderate psoriasis topical
therapies, while for severe psoriasis requires more aggressive treatment with pho-
totherapy and/or systemic treatments like oral retinoids, methotrexate, cyclos-
porine and biological medicines. Although many data support the efficacy of
phototherapy in the treatment of psoriasis, there is still great variability in their
application worldwide and increasingly the concept of combination therapies is
supported; which can increase the efficacy, tolerability and can even reduce side
effects of certain medications increase the safety profile of treatment. However,
despite the above, how phototherapy conceded in the combined use with other
agents, topical or systemic, just being elucidated.

KKEY WORDS: Psoriasis, phototherapy, retinoids, methotrexate, Biologics.
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INTRODUCCION

La psoriasis es una enfermedad crénica inflamatoria,
multifactorial, que afecta el 1 al 3 % de la poblacién
mundial*2 Se caracteriza clasicamente por areas en-
grosadas de piel eritematosa brillante, cubierta con
escamas de color blanco a plateado, que compromete
la piel y, en algunos casos, las mucosas, las ufias y las
articulaciones; todo esto es producido por anorma-
lidades en la proliferacién y la diferenciacion de los
queratinocitos?4.

Desde la descripcion de la enfermedad hasta el dia
de hoy, se han utilizado miltiples métodos de clasifi-
caci6n para la psoriasis, de acuerdo con sus caracteris-
ticas clinicas, el porcentaje de superficie corporal com-
prometida y la seriedad de las lesiones. Las escalas mas
usadas son: el indice de gravedad del area de psoriasis
(Psoriasis Area Severity Index, PASI), el porcentaje del
area de superficie corporal comprometida (Body Sur-
face Area, BSA) y el indice de calidad de vida en derma-
tologia (Dermatologic Life Quality Index, DLQI)>.

La psoriasis también se puede considerar grave
cuando compromete las palmas, las plantas o ambas,
ya que puede llevar a discapacidad funcional. Se estima
que, aproximadamente, el 30 % de las psoriasis son mo-
deradas a graves, y esto acarrea un impacto profunda-
mente negativo en la calidad de vida del paciente®.

En la practica clinica se usan frecuentemente trata-
mientos tépicos combinados para la psoriasis leve a
moderada, mientras que la grave requiere fototerapia,
tratamientos sistémicos o ambos, incluidos entre estos
altimos los retinoides orales de tipo acitretin, el meto-
trexato, la ciclosporina y los productos biologicos'3.

La fototerapia, en forma de luz solar natural, se ha
usado durante miles de afios para el tratamiento de
numerosas enfermedades de la piel. Aunque muchos
datos apoyan la eficacia de la fototerapia en el trata-
miento de la psoriasis, atin hay gran variabilidad en su
aplicacion en todo el mundo. La manera como la foto-
terapia con radiacién ultravioleta B (UVB) ha encajado
en el uso combinado con otros agentes, topicos o sisté-
micos, apenas esta siendo dilucidada’.

Fototerapia mas tratamiento
topico

Aproximadamente, el 80 % de los pacientes con pso-
riasis tiene enfermedad limitada o leve (PASI, BSA
y DLQI menores o iguales a 10 %) y pueden ser tra-

tados con agentes topicos de forma eficaz y segura. En
las psoriasis mas extensas que requieren fototerapia
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o productos hioldgicos, los medicamentos topicos
pueden usarse conjuntamente. Sin embargo, no se
recomiendan de forma rutinaria los agentes tépicos
como monoterapia en caso de una psoriasis con com-
promiso extenso o persistente, teniendo en cuenta que
se requeririan altas dosis de medicamento, lo cual oca-
sionaria un mayor riesgo de efectos secundarios y de
abandono del tratamiento.

El tratamiento debe ser individualizado segtin las ne-
cesidades, expectativas y caracteristicas particulares
en cada caso, como gravedad, localizacion y edad de
paciente, entre otras>®.

PUVA (psoraleno y radiacion
UVA) mas esteroides topicos

A pesar de que los esteroides topicos son la piedra
angular en el tratamiento de la mayoria de las pso-
riasis, especialmente aquellas con compromiso li-
mitado, la monoterapia no se recomienda cuando el
compromiso es grave.

En este caso, los esteroides topicos se usan como co-
adyuvantes en otro tipo de terapias, entre las cuales
se encuentra la fototerapia. Entre sus mecanismos de
accion se incluyen efectos antiinflamatorios, antipro-
liferativos, inmunosupresores y vasoconstrictores®
.Los esteroides topicos pueden combinarse de manera
segura con fotoquimioterapia para el tratamiento de
brotes agudos, pero requieren su disminucion pro-
gresiva una vez alcanzada la remisién de las lesiones.
para evitar taquifilaxia®®.

Los estudios han demostrado que la combinacion fa-
vorece la remisién en mas corto tiempo y disminuye la
dosis de radiacion UVA acumulada requerida. Sin em-
bargo, en algunos estudios se evidencia acortamiento
en la duracion de la fase de remision”?.

Radiacion UVB mas esteroides
topicos

El uso concomitante de esteroides topicos con radiacién
ultravioleta B (UVB) disminuye inicialmente el grosor
de la placa de psoriasis, alcanzandose una resolucién
mas rapida de las lesiones; sin embargo, su uso com-
binado no reduce la dosis de UVB y, por el contrario,
se ha encontrado una asociaciéon con mayores tasas de
recaidas y no se ha demostrado beneficio a largo plazo,
por lo cual no se recomienda™**°.

El uso de esteroides tépicos, como complemento de
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"El tratamiento con emolientes (vaselina),
previa fototerapia con UVB, puede acelerar la
remision de las lesiones, especialmente, las
placas muy gruesas de psoriasis".

la fototerapia en areas inaccesibles, como los pliegues
y el cuero cabelludo, parece ser apropiado.

Radiacion UVB mas emolientes

Los emolientes incrementan la transmisién de la radia-
cion ultravioleta, alterando las propiedades 6pticas de
las lesiones psoriasicas en la piel y mejorando la efi-
cacia terapéutica. Se recomienda el uso concomitante
de emolientes y fototerapia con radiacién UVB en el
tratamiento de la psoriasis.

El tratamiento con emolientes (vaselina), previa fotote-
rapia con UVB, puede acelerar la remision de las lesiones,
especialmente, las placas muy gruesas de psoriasis™.

Radiacion UVB mas antralina

La terapia de corto contacto (20 a 30 minutos) con an-
tralina ha mostrado pequefos beneficios adicionales,
cuando se administra conjuntamente con rayos UVB.
Su uso ha declinado por la disponibilidad de trata-
mientos con mejores resultados cosméticos®.

Radiacion UVB mas alquitran de
hulla

El alquitran de hulla es un producto de la destilacién
del carbdn, usado desde tiempos ancestrales como
tratamiento de varias dermatosis, incluida la pso-
riasis. El mecanismo de accion no esta todavia clara-
mente entendido; se cree que suprime la sintesis de

ADN al disminuir el indice mitético de los querati-
nocitos. Su uso se ha visto disminuido puesto que es
mal tolerado, puede dejar pigmentacion residual en
la piel, manchar la ropa y tiene un olor desagradable.

El esquema modificado de Goeckerman es la combi-
nacion de alquitran de hulla crudo mas radiacién UVB.
Se ha descrito en pacientes con psoriasis grave en trata-
miento con fototerapia UVB de banda angosta (Narrow
Band UVB, NB-UVB), que la terapia ambulatoria con al-
quitran de hulla es segura, conveniente, costo-efectiva
y puede producir mejoria mas rapida de las lesiones, en
comparacion con la fototerapia sola'4, sin incrementar
la incidencia de cancer no melanoma®.

Radiacion UVB mas psoralenos
topicos

La combinacién entre psoralenos topicos y radiacion
UVB de banda estrecha esta menos bien establecida
que con la UVA. En el estudio de Jain, et al., se evi-
denci6 que el uso de 8-metopsaleno toépico al 0,1 %
administrado 15 minutos antes de cada sesién, en un
tratamiento de 12 a 24 semanas de duracién, mostro
una disminucion en el nimero de sesiones de fotote-
rapia, asi como la dosis acumulada de NB-UVB. Sin
embargo, los resultados no fueron estadisticamente
significativos, por lo que se necesitan estudios pros-
pectivos con tamafio mayor de muestra, para deli-
mitar claramente la magnitud de los efectos de la NB-
UVB en combinacién con psoraleno topico.

Podria ser un recurso para aquellos pacientes resis-
tentes al tratamiento con NB-UVB en monoterapia®.
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Radiacion UVB e inhibidores de
la calcineurina

La informacién disponible es extrapolada del trata-
miento de pacientes con dermatitis atdpica. En va-
rios estudios en animales se ha demostrado que el
uso concomitante de inhibidores de la calcineurina
y radiacion ultravioleta, puede incrementar el riesgo
de tumores epiteliales. Sin embargo, no hay datos
clinicos sobre el desarrollo de carcinogénesis en hu-
manos. Por lo anterior, se recomienda el uso prudente
en casos de psoriasis>?®.

PUVA mas analogos de la
vitamina D

Los analogos de la vitamina D actian en la psoriasis al
unirse a los receptores de vitamina D en los queratino-
citos y deteniendo su proliferacion.

En varios estudios se ha demostrado que agregar
calcipotriol en ungiiento a la fototerapia PUVA, re-
sulta en mejoria de las lesiones, con una dosis acu-
mulativa de UVA menor y un inicio mas rapido de la
reaccion terapéutica’.

Radiacion UVB mas analogos de
la vitamina D

Hay controversia sobre si el combinarla con vitamina
D mejora la eficacia de la radiacion UVB (12). En un
estudio, la combinacién de calcipotriol con radiacién
UVB fue superior al calcipotriol como monoterapia, au-
mentando en 34 % la probabilidad de remisién de las
lesiones de psoriasis®.

Sin embargo, en otro estudio en el cual se compard
la combinacion de analogos de vitamina D mas UVB
con la radiaciéon UVB sola, la terapia combinada no au-
mentd la probabilidad de remisién de las lesiones de
psoriasis y no se encontr6 una diferencia significativa
en la mejoria del puntaje PASI*,

Por otro lado, hay otros estudios, incluyendo un me-
taanalisis, en los que no se ha encontrado ningtin bene-
ficio adicional con esta combinacion, comparada con
la radiacién UVB sola*?.

El calcipotriol debe aplicarse con ciertas precau-
ciones para evitar que sea alterado o inhibido por la
fototerapia. Si se aplica inmediatamente antes de la
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fototerapia, esta puede inactivar la molécula. Por esta
razoén, se recomienda hacer primero la fototerapia y
aplicar el calcipotriol al dia siguiente dia o, al menos,
hacerlo dos horas antes de la fototerapia’. Aunque hay
otros estudios que niegan que sea inactivado por la ex-
posicién a la radiacién UV*.

El efecto secundario mas comin es la dermatitis de
contacto irritativa en cara y pliegues (15 %). La hiper-
calcemia es muy rara, sin embargo, no se debe exceder
la dosis de 100 g a la semana para evitar efectos sobre
el metabolismo de calcio®.

Radiacion UVA mas retinoides
topicos

El tratamiento combinado de retinoides t6épicos con
UVA, puede mejorar la eficacia terapéutica, con reduc-
cion del namero de sesiones requeridas y menor dosis
acumulada de radiacién UVA=.

El tacalcitol o el tazaroteno, ambos con eficacia com-
parable, mejoran el resultado terapéutico de la fotoqui-
mioterapia con PUVA, en pacientes con psoriasis cr6-
nica en placas. Acelera la reaccién al tratamiento, con
lo cual se requiere una menor dosis acumulada de UVA
y, por lo tanto, se reducen los efectos adversos a largo
plazo de la radiacién UVA%,

Radiacion UVB mas retinoides
topicos

Al agregar tazaroteno a la fototerapia UVB, se mejora
y acelera la eficacia, manteniendo aceptables la segu-
ridad y la tolerabilidad. Produce mejoria de la desca-
macioén, elevacion de la placa y eritema durante todo
el tratamiento, con una dosis media acumulativa de
UVB significativamente menor. La dosis necesaria para
alcanzar el PASI 50 se disminuye en 50 % o mas, con la
adicién del tazaroteno®.

Este tratamiento combinado puede causar aumento
de la sensibilidad a las quemaduras, por lo cual en va-
rios estudios se recomienda disminuir un tercio de la
dosis de la UVB y aumentarla segiin la tolerancia®*®,

Los efectos secundarios, como quemaduras, desca-
macion y dermatitis irritativa, asociados con los reti-
noides, limitan la aceptacion de este tratamiento por
los pacientes®. Estos efectos pueden reducirse si se
adicionan esteroides t6picos al tratamiento?®.
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Radiacion UVB mas retinoides
topicos Vs. radiacion UVB mas
analogos de la vitamina D3

En un estudio piloto con 10 pacientes, se compard la
radiacion UVB mas tazaroteno con la UVB mas calci-
potriol, cada combinacién en la mitad del cuerpo de un
mismo individuo, y se encontré que no habia diferen-
cias significativas entre ambos esquemas. Con ambos
se disminuy6 la dosis acumulada de UVB. Se consider6
que cualquiera de estos dos esquemas pueden consi-
derase como opcion de primera linea en las psoriasis
moderadas a graves®,

Radiacion UVB mas analogos de
la vitamina D y esteroides

No hay estudios controlados de asignacion aleatoria
sobre este esquema. En un reporte de ocho casos, se
administré Dovobet® (50 ng de monohidrato de calci-
potriol mas o,5 mg de dipropionato de betametasona)
en ungiiento mas fototerapia UVB; esta combinacién
fue extremadamente efectiva y se consideré como tra-
tamiento de primera linea en las psoriasis moderadas
a graves. Ademas, el Dovobet® actué como ahorrador
de esteroides y disminuy6 el niimero requerido de se-
siones de fototerapia®-°.

Fototerapia mas retinoides
orales

La combinacion de fototerapia y retinoides orales se co-
noce como RePUVA (Retinoid PUVA) o ReUVB (Retinoid
UVB). Los retinoides orales son un subgrupo de ana-
logos de la vitamina A, naturales o sintéticos. Desde los
anos 70 se han usado en monoterapia o combinados
con fototerapia, ya que modulan las tres caracteristicas
principales de la psoriasis: la diferenciacién y la hiper-
proliferaciéon de queratinocitos, y la infiltracién del te-
jido por linfocitos T. Sin embargo, el mecanismo exacto
por el cual los retinoides interfieren con estos eventos
no se ha establecido®.

Tres retinoides sintéticos se han comercializado para
uso sistémico®: el etretinato (éster aromatico), un pro-
farmaco que es convertido en acitretin; el acitretin,
acido libre derivado del etretinato, y la isotretinoina
(13-cis-acido retinoico).

La primera publicacion sobre el uso de etretinato

(Tigason®) en el tratamiento de la psoriasis se hizo en
1975. No obstante, y a pesar de su eficacia, su uso fue
limitado por su desfavorable perfil farmacocinético,
ya que este medicamento tiene una vida media apro-
ximada de 120 dias y es muy lipofilico; se almacena
en el tejido graso y su eliminacién es prolongada: se
requieren aproximadamente dos afios para comple-
tarla, después de la suspension del tratamiento. Por
esta razén, en marzo de 1998 el etretinato fue retirado
del mercado de Estados Unidos y fue reemplazado por
el acitretin (Neotigason®), el cual es menos lipofilico y
tiene una vida media aproximada de dos dias. Sin em-
bargo, la ingestién concomitante de alcohol y acitretin
lleva a la transesterificacion del acitretin a etretinato;
se desconoce la cantidad exacta de alcohol necesaria
para producir este efecto. El acitretin se debe adminis-
trar con las comidas, lo que potencia su absorcién y
mejora la biodisponibildad de dos a cinco veces. Entre
los retinoides, la isotretinoina es el que menos efecto
tiene en esta enfermedad#3'.

En 1996, la Food and Drug Administration (FDA)
aprobo los retinoides sistémicos para el tratamiento de
la psoriasis grave3>33,

Un avance importante para el tratamiento de la pso-
riasis, ha sido la combinacién de la fototerapia con
etretinato o acitretin. Se han llevado a cabo varios
ensayos multicéntricos de asignacién aleatoria para
determinar la eficacia de estos medicamentos como
monoterapia o combinados con fototerapia (PUVA
o UVB), para el tratamiento de la psoriasis; el trata-
miento combinado produjo una remisiéon mas rapida,
con menos radiacion y retinoides, con mayor como-
didad para el paciente y menores costos3'34,

Sin embargo, la monoterapia con retinoides no pro-
duce una remisién completa, como si lo logran los
tratamientos combinados; en un sinnimero de es-
tudios clinicos, se sugiere que estos ltimos pueden
aumentar la eficacia y la tolerabilidad e, inclusive,
pueden disminuir los efectos secundarios al aumentar
su perfil de seguridad®®.

Esto lo informaron Anstey y Hawk, quienes obser-
varon una reduccién del 30 al 40 % en el nimero de tra-
tamientos y en las dosis acumuladas de UVA, en cuatro
mujeres con psoriasis, en comparaciéon con las mismas
pacientes cuando no se utilizaron retinoides®.

Tratamiento combinado con
retinoides

Los estudios en que se utiliza el acitretin en combi-
nacién con fototerapia (PUVA/UVB) han demostrado
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la clara superioridad del tratamiento combinado con
estos dos agentes sobre cada uno de ellos como mono-
terapia, en casos de psoriasis en placas e, inclusive, en
la forma pustulosa33'3°,

Las principales ventajas de la combinacién fueron:
aceleracion de la tasa de remision de las lesiones;
mejoria de las lesiones en casos de falla terapéutica
de la monoterapia con retinoides o con fototerapia; v,
disminucién del niimero de las sesiones, con menor
riesgo de efectos cancerigenos propios de la radia-
cibn, los cuales dependen claramente de la dosis3°3"3°,
Ademas, los retinoides orales han demostrado pro-
teger contra el cancer de piel3%.

Como los retinoides pueden producir adelgazamiento
del estrato corneo, la dosis inicial de fototerapia (PUVA
0 UVB) es el 50 % de la habitual y sus incrementos son
graduales. El acitretin se inicia una a dos semanas
antes de la fototerapia, a dosis de 10 a 25 mg diarios3'.

RePUVA

En varios estudios se ha evaluado la asociacién de
retinoides con PUVA (RePUVA), comparandola con
placebo o con otros esquemas, encontrandose que el
RePUVA es mas eficaz que la terapia PUVA sola, en la
remision de la psoriasis en placas; ademas, requiere
dosis menores de retinoide y de PUVA, en compara-
cién con la monoterapia3.

En un estudio que apoya esto, la dosis media acumu-
lada de UVA fue 42 % menor en el grupo con acitretin
mas PUVA que en el grupo de placebo mas PUVA3°,

En un estudio de asignacion aleatoria y doble ciego,
se evaluaron 60 pacientes con psoriasis grave, cuyo tra-
tamiento con acitretin mas PUVA result6 en remisién de
los sintomas en el 96 % de los casos, en comparacién
con la disminucién en el 8o % con la PUVA sola3. En
otro estudio de caracteristicas similares, se compard el
tratamiento con placebo mas PUVA (n=25) con el de aci-
tretin mas PUVA (n=23), y se demostr6 que aproximada-
mente el 80 % de los pacientes que recibieron placebo
mas PUVA estaban limpios de lesiones o casi limpios,
en comparacion con el 96 % en el grupo de RePUVA*4,

También, se han publicado estudios sobre isotreti-
noina y PUVA, como uno controlado y de asignacién
aleatoria en 60 pacientes, en el cual se establecid que la
combinacién de PUVA mas etretinato y la de PUVA mas
isotretinoina fueron superiores a la monoterapia con
PUVA. Los autores recomiendan la terapia con isotre-
tinoina en mujeres en edad fértil, en las cuales el etre-
tinato esta contraindicado, aunque la eficacia de este
altimo es un poco mayor que la de la isotretinoina®.

Una alternativa a la terapia PUVA oral es el bafio de
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PUVA (bafio de psoraleno mas UVA), el cual también
se puede combinar con retinoides y permite reducir la
dosis efectiva de los rayos UVA, con buena respuesta
terapéutica3®. Con esta modalidad no se presentan los
efectos gastrointestinales que produce el psoraleno
oral y, ademas, hay una recuperacién mas rapida de la
fototoxicidad y menor potencial carcinogénico®.

En un analisis combinado de dos cohortes de 944
pacientes suecos y finlandeses con psoriasis y tratados
con bafo de PUVA, no se encontr6 aumento en el riesgo
de carcinoma espinocelular, después de una media de
seguimiento de 14,7 afios“.

En un estudio pequefio, cuatro pacientes con pso-
riasis grave fueron tratados con acitretin (0,5 mg/kg/
dia) y bafio de PUVA, tres a cinco veces a la semana, du-
rante cuatro semanas. Todos lograron una tasa de éxito
superior al 9o % al final del estudio y no se presentaron
recaidas después de tres meses*.

ReUVB

La fototerapia con UVB de banda angosta (NB-UVB)
como monoterapia, es muy eficaz contra la psoriasis en
placas, pero se requieren multiples sesiones de fotote-
rapia, lo cual impide un buen cumplimiento del trata-
miento por parte del paciente.

Por otra parte, el acitretin es moderadamente eficaz
como monoterapia, pero, al combinarlo con radiacién
UVB, se disminuye el ntimero de sesiones necesarias
para lograr la mejoria clinica de lesiones que fueron
resistentes a otras modalidades terapéuticas (31,33).
Como se demostré en un estudio de 40 pacientes
con psoriasis en placas resistente a los tratamientos
tépicos con esteroides de alta potencia, como tazaro-
teno y calcipotriol, la combinacién de dosis bajas de
acitretin (25 mg/dia) mas NB-UVB, tres veces por se-
mana, resulté en una mejoria de mas de 75 % en 29
(72,5 %) pacientes, mientras que solo 5 (12,5 %) obtu-
vieron menos del 50% de mejoria3'.

En dos estudios controlados y de asignacién alea-
toria y en un estudio abierto, se evalué la asociacion
de acitretin y etretinato con UVB, comparada con UVB
como monoterapia, y se demostré6 que la ReUVB es
mas eficaz que la UVB sola para obtener remision de
la psoriasis en placas3.

En otro estudio de 82 pacientes con psoriasis grave,
se compard el acitretin mas UVB con el placebo mas
UVB, y se demostr6 reduccién del PASI en 79 % en el
grupo con ReUVB, comparada con una de 35 % en el
grupo con placebo.

En un estudio de Ruzicka, et al., 40 pacientes se so-
metieron al tratamiento con acitretin mas UVB y se
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“La fototerapia con UVB de banda angosta
(NB-UVB) como monoterapia, es muy eficaz
contra la psoriasis en placas, pero se requieren
mualtiples sesiones de fototerapia, lo cual impide
un buen cumplimiento del tratamiento por parte

del paciente".

compararon con 38 pacientes que recibieron UVB mas
placebo; se demostr6 que el 60 % del primer grupo
present6 disminucién del PASI, en comparacién con el
24% en el grupo con placebo mas UVB'.

En pacientes con psoriasis vulgar persistente, el tra-
tamiento combinado de acitretin en dosis de 50 mg/dia
mas UVB, resulté en un alto grado de remisién de las
lesiones, con menos sesiones de radiacion que con la
fototerapia sola®.

La combinacidn de etretinato o acitretin con UVB, ha
demostrado ser mas eficaz en la psoriasis que la mo-
noterapia con retinoide o con UVB; los resultados son
variables con la isotretinoina3®3.

Parece que la isotretinoina es un poco menos efec-
tiva que el etretinato en el tratamiento de la psoriasis,
cuando se utiliza como monoterapia. Sin embargo,
cuando la isotretinoina se combina con fototerapia, su
eficacia es comparable a la de la fototerapia mas etreti-
nato. La isotretinoina mas la NB-UVB acelera significa-
tivamente la reaccion terapéutica en la psoriasis vulgar
y se reduce la dosis acumulativa en comparacién con
la NB-UVB mas placebo; por lo tanto, la isotretinoina
puede considerarse un agente coadyuvante a la fotote-
rapia NB-UVB en lugar del etretinato o el acitretin, es-
pecialmente, en mujeres en edad fértil3.

En conclusién, la combinacién de NB-UVB y acitretin
es un tratamiento muy eficaz y bien tolerado, incluso
en pacientes con psoriasis persistente, y mejora signi-
ficativamente las lesiones con menos efectos secunda-
rios que la monoterapia3'.

RePUVA versus ReUVB

Finalmente, son pocos los estudios publicados en los
cuales se compara la efectividad de la RePUVA con la
de la ReUVB.

En un estudio de asignacion aleatoria publicado en
2008, se compard el acitretin mas NB-UVB con el aci-
tretin mas PUVA, tres veces a la semana, en 60 pacientes
con psoriasis en placas de moderada a grave. Se logro
remision de la psoriasis en 56,6 % de los pacientes tra-
tados con acitretin mas NB-UVB y en 63,3 % de aquellos
tratados con acitretin mas PUVA. Todos estos pacientes
permanecieron libres de lesiones tres meses después de
finalizar el tratamiento. En conclusion, el tratamiento
con acitretin mas NB-UVB es eficaz y bien tolerado en
la psoriasis moderada a grave en placas, con un efecto
terapéutico equivalente al del acitretin mas PUVA®™.

A pesar de que en este y otros estudios se demuestra
una ligera superioridad del RePUVA sobre el ReUVB,
los efectos secundarios de la PUVA, como nauseas,
necesidad de proteccion contra la luz solar y aumento
del riesgo de cancer de piel por el uso de psoralenos,
son algunos de los aspectos negativos que afectan el
cumplimiento y la tolerancia del tratamiento en mu-
chos pacientes. Aunque los efectos secundarios del
tratamiento con NB-UVB a largo plazo no estan tan
bien establecidos, como si lo estan con el PUVA, el
ReUVB puede ser una buena alternativa terapéutica,
en pacientes con psoriasis que normalmente se tra-
taban con RePUVA.
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La NB-UVB sola o en combinacién con un retinoide
oral (acitretin) es el tratamiento de primera linea para
pacientes con psoriasis extensa. Esta combinacién ha
demostrado acelerar la mejoria de las lesiones y per-
mitir un periodo mas prolongado de remision’.

Indicaciones para RePUVA o ReUVB

En madltiples estudios se ha confirmado la eficacia del
acitretin en el tratamiento de las diferentes formas de
psoriasis. La psoriasis pustulosa y la eritrodérmica son
mas sensibles al acitretin como monoterapia que la pso-
riasis en placas, la cual mejora pero mas lentamente.

Aunque el acitretin es menos eficaz como monote-
rapia para la psoriasis en placas, su combinacién con
otros agentes, especialmente UVB o PUVA, puede me-
jorar la eficacia®*.

La combinacién de retinoides mas fototerapia debe
considerarse en pacientes con psoriasis en placas, de
moderada a grave, que no haya mejorado con monote-
rapia de UVB, de PUVA o acitretin, en aquellos con ac-
ceso limitado a la fototerapia o en quienes el metotrexato
o la ciclosporina hayan sido ineficaces o hayan produ-
cido efectos secundarios intolerables. La ReUVB es pre-
ferible a 1a RePUVA debido a los riesgos documentados
de carcinoma escamocelular con esta Gltima terapia’.

Debido a que con frecuencia el acitretin no es bien
tolerado, generalmente se usa a dosis bajas (10 a 25
mg/dia), como parte de la terapia combinada“. Se debe
tomar una vez al dia y con las comidas, con leche o
ambas, para mejorar su absorciéon®. La dosis no debe
superar los 25 mg diarios, con el fin de limitar la inci-
dencia y la gravedad de los efectos secundarios, ya que
el acitretin, en dosis entre 25 y 50 mg diarios, se asocia
con una incidencia mayor de estos eventos*.

El acitretin se puede empezar dos semanas antes o al
mismo tiempo que la fototerapia®4. En este Giltimo caso,
la dosis de radiacién debe disminuirse en el 50 % una
semana antes de iniciar el medicamento, para evitar
una reaccion de fotosensibilidad>4.

La fototerapia se inicia con el 30 al 50 % de la dosis
minima de eritema o segln el fototipo; se realiza tres
veces por semana, con aumentos semanales de 10 % de
la dosis minima de eritema en las primeras 20 sesiones
y, una vez lograda la remision, se suspende el acitretin
y se continfia con fototerapia'=.

El aumento en la dosis de radiacién UV deben ser
mas gradual y hacerse con mayor cautela en los pa-
cientes que reciben retinoides que en aquellos que no
los reciben, debido a un mayor riesgo de eritema indu-
cido por la radiacién®.

La monoterapia con acitretin o con etretinato pro-
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ducen los mejores resultados en la psoriasis pustulosa
palmo-plantar (localizada) o la generalizada (von Zum-
busch), y se considera que es la primera eleccién para
este tipo de psoriasis, a pesar de que s6lo unos pocos
estudios con un ntimero pequeiio de pacientes apoyan
esta recomendacién. También, es una opcién de trata-
miento en combinacion con la fototerapia para la pso-
riasis en placas de moderada a grave33°37,

La principal ventaja del acitretin sobre otros agentes
sistémicos (como metotrexato, ciclosporina o productos
bioldgicos) es que no tiene efecto inmunosupresor; por
lo tanto, esta indicado en pacientes con psoriasis y con
antecedente de infeccion por HIV, hepatitis B o hepa-
titis C, o de neoplasia maligna, en quienes estan con-
traindicados los inmunosupresoros sistémicos?*3*34,

La RePUVA y la ReUVB estan contraindicadas en
el embarazo y la lactancia, en mujeres en edad fértil
cuando existe otra alternativa adecuada, en las der-
matosis asociadas que se exacerban con la radiacién
UV, en la insuficiencia hepéatica (mas de dos veces el
valor normal de las enzimas), en la hepatitis y en la
insuficiencia renal de moderada a grave3°3%, No se re-
comienda en nifos, ya que hay informes de cambios
6seos. Si los beneficios superan significativamente los
riesgos, se inicia el tratamiento y se debe estar atento
a cualquier anormalidad en los parametros de creci-
miento, diligenciando tablas de crecimiento.

El acitretin y el etretinato no se deben administrar en
pacientes con alteraciones graves de la retina, pero, si
es mayor el beneficio que el riesgo, el paciente debe ser
evaluado por un oftalmélogo, quien decidira si admi-
nistrar o no el medicamento.

Fototerapia mds metotrexato oral

El metotrexato fue implementado como tratamiento
efectivo en la psoriasis en la década de los 70, y atin
ahora es muy usado. Es un analogo estructural del acido
félico e inhibe reversiblemente la dihidro-folatorreduc-
tasa, enzima requerida para la reduccién del acido félico
a acido tetrahidrof6lico. Por medio de este mecanismo,
el metotrexato previene la sintesis de ADN y, en la pso-
riasis, disminuye la tasa de replicacién celular.

Tiene mltiples efectos secundarios que pueden ser
benignos o, incluso, amenazar la vida. Los efectos se-
cundarios mas comunes son: nauseas, vomito, ano-
rexia, anemia macrocitica y fototoxicidad. La anemia
macrocitica se previene usando 1 a 5 mg diarios de
acido folico por via oral. Ademas, puede causar con-
vulsiones, hepatotoxicidad, falla renal, supresion de
la médula ésea, fibrosis pulmonar y alteraciones lin-
foproliferativas. La hepatotoxicidad es el efecto secun-

271



Fototerapia combinada con otras terapias en psoriasis

272

dario mas serio a largo plazo; por lo tanto, los pacientes
deben ser controlados periédicamente con pruebas de
funcién hepatica. Esta contraindicado en enfermedad
renal o hepatica, en el embarazo (es un medicamento
de clase X, por lo tanto, es teratogénico), en la depre-
si6n de la médula 6sea y en personas con bajo coefi-
ciente intelectual ya que puede ser de dificil compren-
sién su administracion semanal. Es importante advertir
al paciente que no debe ingerir alcohol®3®,

El metotrexato se puede combinar con PUVA, con
UVB y con etretinato. El objetivo de dichas combina-
ciones es disminuir la dosis y la toxicidad subsecuente;
sin embargo, existe preocupacién en cuanto a la induc-
cioén de cancer en el tratamiento combinado de meto-
trexato y fototerapia.

El metotrexato también se ha combinado exitosa-
mente con ciclosporina en pacientes con psoriasis
grave persistente, la mayoria de los cuales tenian ar-
tropatia psoriasica, aunque sobre esta combinacién no
hay estudios a largo plazo®.

En seis estudios se examiné el efecto de la combina-
cion del metotrexato mas fototerapia y se concluy6 que
se alcanza un efecto aditivo cuando se combina la foto-
terapia con el metotrexato*®#',

PUVA mas metotrexato

Aunque se ha sugerido que el metotrexato combinado
con PUVA puede predisponer a los pacientes a desa-
rrollar carcinoma escamocelular, esta combinacién ha
sido efectiva en casos de psoriasis resistente a otros me-
dicamentos. Tiene la ventaja de que puede disminuir
la radiacion UVA total necesaria para alcanzar la remi-
sibén, asi como disminuir la radiacién requerida para el
tratamiento de mantenimiento™®.

Puede ser una combinacién 1til en la fase de remi-
sibn en pacientes con psoriasis persistente, aunque
no se emplea muy frecuentemente pues se considera
que aumenta el riesgo de carcinoma escamocelular
y, ademas, porque el metotrexato y la radiacién UVA
tienen un efecto aditivo inmunosupresor.

El metotrexato se debe iniciar tres semanas antes de
la PUVA para lograr que las placas de psoriasis se adel-
gacen; ademas, se debe disminuir la dosis de radiacién
ultravioleta A para evitar reacciones fototoxicas.

Es importante evitar la ingestion del metotrexato
concomitantemente con psoralenos, para disminuir el
riesgo de hepatotoxicidad. A las dos semanas de haber
iniciado el tratamiento combinado, se debe disminuir
la dosis del metotrexato a la mitad y se contintian las
sesiones de PUVA tres veces a la semana hasta que se
alcance una remision del 95 %. Si a las dos semanas de

iniciada la terapia combinada no hay mejoria clinica,
se debe continuar con iguales dosis de metotrexato y
aumentar la dosis de radiacién UVA, hasta conseguir la
remisién. Esta combinacién se debe mantener durante
dos meses hasta que se induzca la fase de remision de
la enfermedad, después de lo cual se suspende el me-
totrexato>4%4,

Morison, et al., estudiaron 30 pacientes a quienes su-
ministraron un esquema para remisiéon de 15 mg de me-
totrexato a la semana, durante tres semanas, seguido
de un tratamiento convencional de metotrexato mas
PUVA vy, por altimo, disminuyeron gradualmente la
PUVA durante la fase de remisiéon. Hubo remisién en 28
de 30 (93 %) pacientes, incluidos cinco de los seis que
habian sido previamente resistentes a la monoterapia
con PUVA. La principal desventaja de este esquema fue
el efecto aditivo en la carcinogénesis, especialmente,
del carcinoma escamocelular. A los cuatro meses del
tratamiento, dos tercios de los pacientes tuvieron re-
caida de la enfermedad™.

En un estudio de asignacion aleatoria, Shehzad,
et al., encontraron que los pacientes que recibieron
PUVA en combinacién con metotrexato alcanzaron la
remisién mas temprano que aquellos tratados con me-
totrexato o con PUVA en monoterapia; no obstante,
hay que tener en cuenta que el riesgo de cancer a largo
plazo puede ser mayor4>4',

En conclusi6én, aunque el metotrexato se puede com-
binar con PUVA, esta asociacién no se recomienda en
la actualidad pues aumenta el riesgo de carcinoma es-
camocelular’.

NB-UVB mas metotrexato

Desde su introduccién en 1988, la UVB de banda es-
trecha ha mostrado buena eficacia en el tratamiento de
la psoriasis, usada con una variedad de medicamentos
topicos y sistémicos.

La combinacién de metotrexato con NB-UVB parece
ser sinérgica: la reaccién ocurre con menos dosis acu-
mulada de metotrexato y de UVB. La desventaja de este
esquema es que la UVB puede producir remision tran-
sitoria, ya que al suspender el metrotexato se puede
producir un rebote>°.

En los pocos estudios en que se han combinado el
metotrexato y la NB-UVB, se encontr6 que esta mezcla
es capaz de lograr remision de la enfermedad en menos
tiempo y con menos dosis acumulada de UVB#%,

Asawanonda, et al., en un estudio de asignacion alea-
toria, estudiaron 24 pacientes con psoriasis en placas
que cubrian al menos el 20 % de la superficie corporal,
los cuales recibieron 15 mg de metotrexato a la semana
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o placebo, durante tres semanas, antes de iniciar la fo-
toterapia con NB-UVB. Los pacientes fueron tratados
con el agente oral mas fototerapia durante 24 semanas,
o hasta que el PASI disminuyera a menos del 10 % del
puntaje original. Encontraron que los que recibieron te-
rapia combinada alcanzaron el PASI requerido en una
mediana de cuatro semanas, tiempo significantemente
menor que en el grupo con placebo mas NB-UVB (90 %
Vs. 38,5 %), por lo cual requirieron menos sesiones de
fototerapia y, por consiguiente menor dosis acumulada
de NB-UVB que cuando esta se us6 como monoterapia,
ademas, con dosis acumuladas de metotrexato mas
bajas, lo que disminuye el riesgo de hepatotoxicidad.
Una limitacion de este estudio fue la falta de un grupo
con metotrexato en monoterapia®#>s,

Mahajan, et al., encontraron que, cuando se combina
metotrexato mas NB-UVB, hay una remisién mas ra-
pida de las lesiones por su accién sinérgica, debido a
que ambos tienen una accién antimitética, antiprolife-
rativa y antiinflamatoria, y ademas, este medicamento
produce un adelgazamiento de las placas de psoriasis,
por lo cual ayuda a una penetracién mas profunda de
la UVB en la dermis*.

Fototerapia mas terapia
biologica

En la actualidad, el tratamiento biologico se ha conver-
tido en una alternativa en la psoriasis, ya que brinda
eficacia y mejora la calidad de vida, principalmente, en
pacientes que no han mejorado de forma adecuada con
otros tratamientos topicos o sistémicos*44.

La asociacién de productos biologicos con fotote-
rapia, principalmente NB-UVB, ha sido un paso mas
en los avances del tratamiento de la psoriasis; brinda
una resolucién mas rapida y completa de las lesiones y
logra disminuir la dosis de radiacién necesaria la remi-
sién de las lesiones!.

Una gran ventaja de la terapia biolégica y por lo
cual se ha incrementado su uso en los altimos anos,
es su perfil de eficacia y seguridad, con menor toxi-
cidad sistémica*.

Los medicamentos biologicos se clasifican, segiin su
origen, en:

Inhibidores del factor de necrosis tumoral alfa:
se denominan de esta manera por la forma de actuar
directa o indirectamente sobre el factor de necrosis
tumoral (TNFa), ejerciendo un papel en el proceso in-
flamatorio de la psoriasis. Este grupo puede subclasifi-
carse, segln el tipo de molécula que actda, en:
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e Anticuerpos monoclonales. Pueden ser quimé-
ricos, como el infliximab, humanizados como el
siplizumab (que no se encuentra disponible en
la actualidad), y humanos, como el adalimumab.

e  Proteinas de fusiéon. Combinan porciones de pro-
teinas y son similares a los anticuerpos. Estas
moléculas, por ser derivadas de productos hu-
manos, tienen poca capacidad inmunogénica.
El etanercept es la proteina de fusiéon mas usada
actualmente en la psoriasis.

Inhibidores de interleucinas (IL), IL-12 e IL-23: El us-
tekinumab, un anticuerpo monoclonal humano, es el
modelo inicial. Este ha emergido con el descubrimiento
de las células Thi17 como unas de las principales efec-
toras en la psoriasis, ya que el ustekinumab se une a la
subunidad p4o de las IL-12 e IL-23, y asi, evita la gene-
racion de células Th1y Th17, lo cual modifica los efectos
inflamatorios de estas citocinas“.

Inhibidores de IL-17.: Es el producto biolégico intro-
ducido mas recientemente. Se trata de un anticuerpo
monoclonal humano recombinante, que se une selec-
tivamente a la IL-17A%. Actualmente, el secukinumab
(Cosentyx®) se encuentra aprobado para el tratamiento
de la psoriasis.

En muchos estudios se ha demostrado que, al com-
binar los productos biolégicos con NB-UVB, se au-
menta su eficacia, como sucede con el etanercept, el
adalimumab y el alefacept. Sin embargo, por el incre-
mento en el riesgo de efectos secundarios, incluidas
la carcinogénesis asociada a la fototerapia y las reac-
ciones fototbxicas sistémicas, s6lo se recomienda su
uso en pacientes que han sido intolerantes a las altas
dosis de fototerapia o a los demas medicamentos#.

La combinacién de productos bioldgicos con fotote-
rapia aumenta la eficacia, produce una remisiéon mas
rapida, tiene una adecuada tolerancia y es una exce-
lente opcion en pacientes que recaen o no mejoran
(grado de recomendacion B, nivel de evidencia 2)#.

Adalimumab y fototerapia

El adalimumab es un anticuerpo monoclonal anti-TNFa
efectivo para el tratamiento de la psoriasis moderada a
grave. Su eficacia estd demostrada por numerosos es-
tudios en los que se ha logrado un PASI 75 (grado de
recomendacion A, nivel de evidencia 1)%4.

En un estudio en 2011, por Wolff, et al., se comprobd
la eficacia de la combinacién de fototerapia NB-UVB y
adalimumab. Se evaluaron cuatro pacientes con pso-
riasis moderada a grave y se encontré una mejoria mas
rapida de las lesiones, después de seis semanas de tra-
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tamiento. En cada paciente se eligi6 al azar una mitad
del cuerpo para recibir terapia combinada vy, la otra,
solo adalimumab; la media del PASI fue 2 en las areas
que recibieron radiacién NB-UVB frente a una media de
6,9 en las que se utiliz6 la monoterapia, lo cual corres-
pondi6 a una reduccion media global del PASI de 86 %
Vs. 53 % con respecto al valor basal. En la semana 12,
el PASI fue de 4,5 en las area irradiadas Vs. 7,3 en las no
irradiadas (diferencia no significativa), lo que sugiere
que para obtener una reaccién terapéutica adecuada
puede ser necesario un tratamiento combinado a largo
plazo, lo cual conlleva mayores efectos secundarios,
por lo que en la actualidad conviene usar este trata-
miento con precaucions.

Los principales efectos secundarios del adalimumab
son: reacciones en el sitio de aplicacion, generalmente
leves, y tuberculosis, que generalmente se manifiesta
en el primer afio de tratamiento y refleja una enfer-
medad latente; ademas, hay reportes de casos de lupus
eritematoso sistémico inducido por adalimumab que
remiten al suspender el tratamiento®.

No hay estudios sobre este tratamiento en pacientes
con fallarenal, falla hepatica o ambas®. Recientemente,
su uso fue aprobado en nifios, sin haber demostrado
mas efectos adversos que en la poblacién general>°.

En estudios recientes se ha confirmado que la combi-
nacion de adalimumab mas fototerapia acelera y hace
significativamente mas rapida la remision de las placas
de psoriasis, en comparacién con la monoterapia. Bagel,
et al., estudiaron 20 pacientes con psoriasis moderada
a grave, a quienes se les suministrd, semanalmente, 40
mg de adalimumab por via subcutanea y tres sesiones
de fototerapia NB-UVB, durante 12 semanas, con un se-
guimiento de 12 semanas al finalizar el tratamiento; se
encontr6 un PASI 75 en el 50 % de los pacientes a la se-
mana 4 v, a la semana 12, uno de 95 %, sin evidencia de
recaidas al finalizar el estudio (semana 24)%-".

Alefacept y fototerapia

El alefacept es una proteina de fusi6én dimérica
LFA3/IgG1 que bloquea la interaccién entre la cé-
lula presentadora de antigeno y la célula T, al unirse
a la molécula CD2 del linfocito e inducir su apop-
tosis. El alefacept fue aprobado para el tratamiento
de la psoriasis en el 2003 y, desde entonces, en di-
ferentes estudios se ha demostrado su efectividad,
principalmente a largo plazo, y con remisiones du-
raderas4*5>54, Es importante vigilar la toxicidad he-
matolbgica, pues se han documentado linfopenia;
se recomienda el seguimiento con hemoleucograma
y recuento de CD4 y CD8%.

Infliximab y fototerapia

En la literatura cientifica revisada, no se encontraron re-
portes hasta la fecha que documenten la eficacia y la se-
guridad de la combinacién de infliximab con fototerapia.

Etanercepty fototerapia

Es una proteina recombinante humana del receptor
del TNFa, que se une a este y neutraliza su accién, y
tiene una baja tasa de inmunogenicidad (<2 %). Fue
aprobado en 2004 por la FDA para el tratamiento de la
psoriasis en placas de moderada a grave y de la artritis
psoriasica; la dosis estandar es de 50 mg por via sub-
cutanea dos veces a la semana durante 12 semanas v,
posteriormente, 50 mg una vez a la semana por tiempo
indefinido®. Este medicamento no requiere ajuste de la
dosis en la enfermedad hepatica o renal.

El tratamiento combinado de etanercept mas fotote-
rapia ha sido objeto de estudio, en los Gltimos afios.
Se han publicado miltiples estudios, en los que se
demuestra que dicha combinacién es mas efectiva
que la monoterapia para el tratamiento de la pso-
riasis, incluso, haciendo necesarias menores dosis de
etanercept4s4855657,

Ustekinumab y fototerapia

El ustekinumab inhibe la subunidad p4o0, comdn a la
IL-12 y la IL-23, y de esta forma, modula la generacion
de células Th1y Thi7, importantes en la patogénesis de
la psoriasis#»s8,

Fue aprobado por la FDA en 2009, para la psoriasis
moderada a grave (grado de recomendacién A y nivel
de evidencia 1).

La dosis usada es de 45 mg de ustekinumab por via
subcutanea en la semana o y la 4, y después, 45 mg
cada 12 semanas; si el peso corporal es mayor de 100
kg, la dosis es de 90 mg. Al suspender el ustekinumab
se presentan recaidas a las 15 semanas, por lo que se
recomienda mantenimiento continuo%s4,

Con respecto a la combinacion de ustekinumab con
fototerapia, solo hay un estudio del afio 2011, de Wolff,
et al., en el que se incluyeron 10 pacientes tratados con
ustekinumab a las dosis recomendadas vy, a los 2 dias,
se les determiné la dosis minima de eritema. Esta se
aplic6 en un hemicuerpo escogido aleatoriamente, con
sesiones tres veces a la semana durante seis semanas.
Se evalu6 semanalmente la reaccién terapéutica con el
PASI y se encontrd que la NB-UVB la acelera significati-
vamente, con una reduccién del PASI de 82 % en el lado
irradiado contra 54 % en el no irradiado, a la semana 6
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de tratamientos®. Hasta la fecha, no hay estudios adi-
cionales que demuestren la seguridad y la efectividad
de la combinacién de ustekinumab y fototerapia.

CONCLUSIONES

Aproximadamente el 80% de los pacientes con pso-
riasis tiene una enfermedad leve. Sin embargo, el tra-
tamiento debe ser individualizado de acuerdo con las
expectativas, las necesidades, y las caracteristicas de
cada paciente.

La fototerapia se considera una de las modalidades
mas efectivas para el tratamiento de la psoriasis y puede
usarse como monoterapia o como terapia combinada,
con medicamentos tdpicos, sistémicos o biologicos.

El tratamiento combinado permite alcanzar una re-
mision mas rapida de las lesiones y limitar la aparicién
de efectos secundarios a la monoterapia prolongada.

El tratamiento de los pacientes con psoriasis debe
enfocarse siempre en las necesidaddes fisicas y psico-
légicas de cada paciente, ya que también debe consi-
derarse que, segin el impacto de esta enfermedad en
la calidad de vida, se deben tomar decisiones impor-
tantes en cuanto a las terapias que se usan, teniendo
en cuenta también otros aspectos como la gravedad, la
localizacion, la edad del paciente y las enfermedades
concomitantes.
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Piel y esclerosis sistémica

La piel: un testigo silencioso en la esclerosis
sistémica
The skin: A silent witness in systemic sclerosis
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R ES U M E N Correspondencia:

Claudia Marcela Arenas

Son varios los hallazgos cutaneos que sugieren al dermatélogo el diagndstico de

esclerosis sistémica; entre ellos, se describen: disminucion de la apertura oral, Email:

pérdida de arrugas faciales, fenémeno de Raynaud, megacuticula, esclerodac- Draclaudiaarenas@gmail.com
tilia, calcificaciones y cambios en la pigmentacion de la piel, esclerosis cutanea y

alteraciones en la capilaroscopia. Muchos de estos hallazgos dermatol6gicos nos Recibido: 25 de marzo de 2015
permiten orientar el diagnoéstico, clasificar la enfermedad, indicar un tratamiento Aceptado: 17 de junio de 2016

oportuno y evaluar el pronéstico, por lo cual es importante conocerlos.
No se reportan conflictos de

Se revisan los hallazgos dermatol6gicos en pacientes con esclerosis sistémica. ntors
mteres.

PALABRAS CLAVE: esclerosis, tejido conjuntivo, esclerodermia, esclero-
dermia limitada, esclerodermia difusa.

SUMMARY

There are various cutaneous findings that suggest the diagnosis of systemic scle-
rosis to the dermatologist; among them are described the limitation of mouth ope-
ning, reduction of facial wrinkles, Raynaud’s phenomenon, sclerodactyly, nail-
fold capillaroscopy changes, calcifications and changes in the skin pigmentation
and cutaneous sclerosis. It is important to know many of these dermatological
findings since they allow us to guide the diagnosis, staging the disease, indica-
ting early treatment and assess the prognosis.

In this article we review the dermatological findings in patients with systemic
sclerosis.

KEY WORDS: Sclerosis, connective tissue, systemic scleroderma, limited scle-
roderma, diffuse scleroderma.

INTRODUCCION

La esclerosis sistémica es una enfermedad cronica, multisistémica, de curso clinico
variable, con pobre pronéstico y con las mayores tasas de morbimortalidad entre
las enfermedades reumaticas autoinmunitarias.

Se caracteriza por fibrosis cutanea, alteraciones vasculares y autoanticuerpos
contra varios antigenos celulares'.

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 279-289 279
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CATEGORIA SUBITEM SCORE
e  Engrosamiento de la piel de los dedos de ambas manos
X que se extiende proximal a las articulaciones MTCF 9
Piel
e Dedos edematosos 2
e  Esclerodactilia
Lesiones en pulpejo de dedos *  Ulceras digitales
e  (Cicatrices en punta de los dedos
Telangiectasias 2
Capilaroscopia anormal 2
Hipertension pulmonary/o enfermedad )
pulmonar intersticial
Fenémeno de Raynaud 3
Anticuerpos (anti centrémero, anti-
topoisomerasa-| (anti-Scl-70), anti- RNA 3

polimerasa -3)

TABLA 1. Criterios diagnosticos en la clasificacion de la esclerosis sistémica.

La piel es un marcador de la seriedad y del pronés-
tico en la esclerosis sistémica. Los signos cutaneos son
unas de sus primeras manifestaciones; de ahi, la im-
portancia de identificarlos para hacer un diagnéstico
temprano y brindar un tratamiento oportuno que per-
mita modificar el curso natural de la enfermedad.

EPIDEMIOLOGIA

La esclerosis sistémica es una enfermedad poco fre-
cuente, con una prevalencia de 1 a 15 casos por 100.000
habitantes y una incidencia anual de 0,3 a 2,8 casos
por 100.000 habitantes en los Estados Unidos. La edad
media de aparicién es entre los 30 y 50 afios, y la su-
pervivencia media desde el diagnostico es de 12 afios®”7.

Esta entidad afecta a mujeres y a hombres con una
proporcién de 3:1; es mas frecuente en personas de raza
negra e infrecuente en los nifios>®°,

CLASIFICACION

La esclerosis sistémica tiene dos subtipos principales:
la cutanea limitada y la cutanea difusa.

Para la clasificacion de la esclerosis sistémica
existen criterios diagnosticos actualizados por el Co-
legio Americano de Reumatologia (ACR) y la Liga Eu-
ropea Contra el Reumatismo (EULAR) en el afio 2013,
un puntaje de 9 o mas es diagndstico de esclerosis sis-

témica™ (TABLA 1). En otras formas de presentacién
de la esclerosis sistémica, como en aquella sin esclero-
dermia, en los estados iniciales de la enfermedad y en
la pre-esclerodermia, estos criterios no son atiles'>
(TABLA 2).

ETIOLOGIA

La esclerosis sistémica es una enfermedad multifacto-
rial en la que no se ha identificado un antigeno espe-
cifico desencadenante; sin embargo, se considera que
un estimulo ambiental o infeccioso en un individuo
predispuesto genéticamente activa al sistema inmuno-
16gico'+. Esta activacion estimula la liberacién de cito-
cinas proinflamatorias, como IL-1f, IL-2, IL-4, IL-6, de
factor de necrosis tumoral o, de factor de crecimiento
transformante 3, de endotelina-1 y de autoanticuerpos,
como antitopoisomerasa-I (SCl-70), anti-ARN polime-
rasa Il y anticentrémero, que inician, mantienen y am-
plifican la reacci6én inmunégica y, en general, inducen
disfuncion endotelial, proliferacién de fibroblastos y
sintesis de colageno>'¢v.

HALLAZGOS DERMATOLOGICOS
Fenomeno de Raynaud

Corresponde al vasoespasmo arteriolar paroxistico como
reaccién a un estimulo emocional o por frio®®*. Ocurre

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 279-289



Hallazgos clinicos

Esclerosis sistémica
cutanea difusa

Esclerosis sistémica
cutanea limitada

Esclerosis sistémica
sin esclerodermia

Arenas CM, Olaya PA

Pre- esclerodermia

Fenémeno de Raynaud

Localizacion de la
esclerosis

Cambios capilares

Ulceras digitales

Pulmonares

Calcificaciones
cutaneas

Gastrointestinales

Renales

Cardiacos

De pocos meses de
duracion e incluso
posterior a la aparicion
de la clinica cutanea

Precede en afnos a la
aparicion de la clinica
cutanea

Tronco y parte proximal
de las extremidades

Limitada a la caray
zonas distales (acral)

Dilatacion capilary

Capilares periungulares pérdida de capilares

dilatados X
periungulares
si Si, con mayor
frecuencia
Hipertension arterial Compl:omlso. .
ulmonar tardfa pulmonar intersticial
P con fibrosis

(10-15 %) con
enfermedad intersticial

. Hipertension
pulmonar o sin ella.

pulmonar secundaria

Si, con mayor s
frecuencia

Con compromiso o . .
P Compromiso difuso

sin él
Temprano
Raro . p X y
significativo
Con compromiso o Compromiso
sin él miocardico

Si

Sin esclerosis

Capilaroscopia
anormal

Si

Hipertension arterial
pulmonar (sin
fibrosis)

Fibrosis pulmonar

No
Hipomotilidad
esofagica distal y del

intestino delgado

Crisis renal

Afectacion cardiaca
tipica

Si

Sin esclerosis

Cambios en la
capilaroscopia
periungulary
evidencia de
isquemia digital

Si

No

No

Perfil inmunolégico

ACA
Anti Scl - 70

Anti-RNA polimerasa llI

Anti PM-Scl

60 % 2%
15 % 40 %

= 40 %
2% 25 %

ANA positivos

(antitopoisomerasa-l,

ACA o anti
RNA-polimerasall, Il
o lll)

Autoanticuerpos
especificos
circulantes

antitopoisomeras
- 1 (scl-70),

ACA o anti RNA
polimerasa l, Il o Ill

TABLA 2. Clasificacién de la esclerosis sistémica.

en el 95 % de los pacientes con esclerosis sistémica y en
menos del 10 % de la poblacion general®. Se debe a tres
mecanismos patogénicos: vasoconstriccion, isquemia y
reperfusion. El fendmeno de Raynaud se caracteriza por
palidez brusca seguida de cianosis y, a veces, de eritema
doloroso secundario a reperfusion vascular. Por lo ge-
neral, afecta zonas distales (acral)>>***'y puede aparecer
meses e incluso anos antes del desarrollo de la esclerosis
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de la piel. La hipoperfusién intermitente causa necrosis
en los pulpejos y pliegues ungulares, que habitualmente
conduce a ulceraciones y formacién de cicatrices, con
pérdida de tejido de los pulpejos y reduccion gradual de
su tamaiio, lo cual resulta en atrofia digital*>%. Otros
cambios cutaneos que se pueden observar en la escle-
rosis sistémica son onicélisis, onicodistrofia y megacu-
ticulas (FIGURA 1A).
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FIGURA 1. Hallazgos dermatol4gicos en pacientes con esclerosis sistémica. A. Fendmeno de Raynaud donde se observa cianosis
distal. B. Necrosis y cicatrices digitales secundarias a la enfermedad microvascular. C. Ulcera digital. D. Megacuticula. E.
Acortamiento de las falanges distales y deformidad ungular como resultado de la resorcioén 6sea. Amputacién digital y también se
observa esclerodactilia.

FIGURA 2. Hallazgos dermatolégicos en pacientes con esclerosis sistémica. A, By C. En esta paciente se observan telangiectasias
en mejillas, V del escote y mucosa labial, caracteristicas del anteriormente denominado sindrome CREST (calcinosis, Raynaud
phenomenon, esophageal dismotility, sclerodactily and telangiectasia). Estas telangiectasias pueden blanquearse por la presion.
Pueden ser confundidas con telangiectasia hemorragica hereditaria (enfermedad de Osler-Weber-Rendu). D. Placas atroficas
hiperpigmentadas. E y F. Paciente con esclerosis sistémica cutanea difusa. Se observan placas escleréticas con hiperpigmentaciéon
e hipopigmentacién que dan el aspecto de sal y pimienta. G. Maculas acrémicas que dan un aspecto similar al vitiligo.

289 Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 279-289



Ulceras digitales

Aparecen aproximadamente en el 58 % de los pacientes,
32 % son crénicas y 25 % pueden ser maltiples**. Su
etiologia es multifactorial por microtrauma repetido,
adelgazamiento cutaneo, piel seca y calcinosis subya-
cente, pero, el factor principal es la isquemia digital
prolongada como expresion del fendmeno de Raynaud,
que produce fibroproliferacion de la intima y trombosis
de las arterias digitales*>*?. Se localizan principal-
mente en los pulpejos de los dedos de las manos, deno-
minadas “dlceras por mordedura de rata”, y también,
en las articulaciones interfalangicas?. Son lesiones
muy dolorosas y de dificil curacién>*>"? (FIGURA 1C).
Ademas, se han descrito las denominadas tlceras no
digitales, que se localizan en la regi6n pretibial, los
tobillos, los codos y el dorso de los pies. Las tlceras
pueden ocasionar dolor, sobreinfeccién, osteomielitis,
gangrena, resorcion digital y autoamputacion, produ-
ciendo discapacidad transitoria o permanente. Son mas
frecuentes en casos de esclerosis sistémica cutanea di-
fusa con afectacion cutanea extensa? (FIGURA 1E).

Telangiectasias

Son otro signo de vasculopatia caracterizado por di-
lataciones capilares usualmente redondeadas, que
se encuentran principalmente en la cara, la V del es-
cote, las manos y los labios (FIGURA 2, A-C). Estos
cambios son mas frecuentes en la esclerosis sistémica
cutanea limitada>>.

Cambios en la pigmentacion de la piel. En la escle-
rosis sistémica hay cambios en la coloracion de la piel
con areas de hiperpigmentacion o areas de hiperpig-
mentacién e hipopigmentaciéon que dan el aspecto de
sal y pimienta, y otras similares a lesiones de vitiligos
(FIGURA 2, D, E, F, G). El mecanismo de la pigmenta-
cion difusa es desconocido. Algunos autores proponen
que la IL-1 se produce en exceso en pacientes con es-
clerosis sistémica, lo que promueve la sintesis de en-
dotelina 1 por parte de los queratinocitos, lo cual esti-
mula la metalogénesis*®.

Calcinosis. Son depo6sitos de calcio que se localizan en
la piel o en el tejido subcutaneo®. El depésito se pro-
duce sobre todo en los pulpejos, en las articulaciones
interfalangicas proximales, las superficies extensoras
de codos, las rodillas y en las zonas con traumatismos
por presion (FIGURA 3, A-D). Se presentan como né-
dulos de tamafio variable, que se pueden manifestar
con inflamacién local, ulceracién o sobreinfeccion, y

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 279-289

Arenas CM, Olaya PA

pueden resolverse al drenarse el material calcificado
después de un dano en la piel>*.

Los pacientes con esclerosis sistémica cutanea limi-
tada desarrollan con mas frecuencia calcinosis distro-
fica, la cual se produce por la hipoxia de los tejidos
comprometidos, pero, con un metabolismo fosfocal-
cico normal. La disminucién de la perfusién se acom-
pana de actividad inflamatoria celular con activacién
de los macréfagos y desequilibrio entre diversos me-
diadores que producen un aumento del ingreso de
calcio en las células>3°31,

Fibrosis cutanea. Es el hallazgo cardinal de la es-
clerosis sistémica y frecuentemente se inicia en los
dedos de las manos. La fibrosis cutanea se produce
en tres fases: edematosa, indurada y atrofica. Se
inicia con edema sin févea y tirantez de intensidad
variable en los dedos y en las manos, que es mayor en
las mafianas; normalmente es indoloro y produce la
apariencia de “dedos en salchicha” (FIGURA 3E). Este
cambio aparece temprano durante la enfermedad,
usualmente se inicia en la parte distal de las extre-
midades y avanza proximalmente>>%, Tras un tiempo
variable (més prolongado en la esclerosis sistémica
cutanea limitada), la piel se endurece, se torna bri-
llante, tirante y fuertemente adherida a los tejidos
subcutaneos. Los dedos toman una apariencia de
huso, llamados “dedos de madonna”, que son pun-
tiagudos, con la piel casi inamovible por su fijacion al
hueso subyacente>>> (FIGURA 3F).

Otras manifestaciones. Los pacientes también
pueden presentar una apariencia facial en mascara
por pérdida de las lineas de expresion, con nariz afi-
lada, microstomia, disminucién de la apertura oral con
surcos radiales peribucales que dan la apariencia de
boca en “bolsa de tabaco” y movilidad limitada de la
lengua por esclerosis del frenillo lingual>>* (FIGURA
3G). Otros hallazgos descritos son alopecia, anhidrosis
y Xerosis mucocutanea, que se producen por la pérdida
de los anexos cutaneos (foliculos pilosos, glandulas su-
doriparas y sebaceas)>5=.

El prurito se presenta por la piel seca, usualmente
aparece en etapas iniciales de la esclerosis sistémica
cutanea difusa y puede ser muy intenso, pero tiende a
mejorar con el tiempo*.

MANIFESTACIONES MUSCULO-
ESQUELETICAS

Los sintomas mas frecuentes son debilidad muscular,
artralgias y artritis. También, se puede encontrar in-
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FIGURA 3. Hallazgos dermatolégicos en pacientes con esclerosis sistémica. A-D. Paciente con esclerosis sistémica cutanea limitada
con calcinosis cutanea en los pulpejos y en las articulaciones interfalangicas proximales de dedos de manos. La calcinosis puede
estar asociada con el sindrome CREST. E. Edema sin fovea y tirantez en los dedos y en las manos que da la apariencia de “dedos

en salchicha”. F. Tras un tiempo variable, la piel se endurece y se torna brillante, tirante. Los dedos toman una apariencia de

huso, llamados “dedos de madonna”. G. Esta paciente tiene caracteristicas de esclerosis sistémica, incluyendo piel brillante en las
mejillas y nariz, con disminucién de lineas de expresion y de la apertura oral que le da apariencia facial en mascara.

movilidad y contracturas articulares que se deben a
la fibrosis alrededor de los tendones y otras estruc-
turas periarticulares. Puede aparecer miopatia, con
debilidad muscular proximal leve y usualmente no
progresiva, miositis y superposiciéon con polimiositis,
aunque es poco frecuente>3334,

DIAGNOSTICO

El diagnostico se establece principalmente con los ha-
1lazgos clinicos descritos y, para identificarlos, es ne-
cesario hacer una anamnesis detallada y un examen
fisico completo. La impresiéon diagnostica debe confir-
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marse con los estudios paraclinicos que se describen
a continuacion?.

Biopsia de piel. Muestra fibrosis en la dermis reticular
y trabéculas fibrosas subcutaneas. Los haces de cola-
geno son palidos, homogéneos y edematosos, y puede
haber un infiltrado linfocitario perivascular disperso
con dilatacion de los capilares. En los estados iniciales
se puede observar paniculitis con posterior reemplazo
de la grasa subcutanea por tejido conjuntivo fibroso.
En los estados mas avanzados, desaparecen los anexos
y se observa aplanamiento de las crestas interpapi-
lares. En los vasos hay proliferacion endotelial y oclu-
si6én completa de la luz.

Capilaroscopia. En mas del 95 % de los pacientes
con esclerosis sistémica, la microangiopatia periférica
sigue un tipico patron de esclerodermia, consistente en
las fases temprana, activa y tardias.

La diferenciacion de estos patrones es de gran im-
portancia clinica, dado que el patrén temprano puede
ser detectado muchos afios antes de la manifestaciéon
clinica completa de la enfermedad, y la progresiéon a
patrones activo y tardio se correlaciona estrechamente
con compromiso de érganos internos3®3”

La capilaroscopia puede ser til para predecir el de-
sarrollo de ulceraciones digitales en pacientes con es-
clerosis sistémica3*.

El indice de riesgo capilaroscopico de ulceraciéon de
la piel es una herramienta creada por Sebastiani, et al.,
basada en la siguiente formula3®38:

DxM/N?

donde D es el diametro del asa capilar gigante mas
grande, M es el nimero de asas gigantes y N es el
niimero de todas las asas.

En un ensayo clinico prospectivo, este indice de
riesgo predijo correctamente la formacién de nuevas
ulceraciones en los siguientes tres meses después de
la capilaroscopia, con un valor predictivo positivo de
81 % para un indice mayor de 2,96, y un valor predic-
tivo negativo de 93 % para un indice menor de 2,963%%,

Pruebas seroldgicas. Los anticuerpos antinucleares
(ANA) estan presentes en 75 a 90 % de los pacientes con
esclerosis sistémica; no son especificos de ningtin sub-
tipo de la enfermedad ni determinan un pronéstico?.

La esclerosis sistémica cutanea difusa se caracteriza
por la presencia de anticuerpos anti Scl 70 (topoi-
somerasa I) y, la esclerosis sistémica cutanea limi-
tada, por la presencia de anticuerpos anticentrémero
(ACA)“44 (TABLA 2).

Se han descrito otros anticuerpos que sugieren com-
promiso renal, muscular y pulmonar. Los anticuerpos
anti-ARN polimerasa indican compromiso renal, los
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anticuerpos PM/Scl, compromiso muscular, y los anti-
cuerpos antifibrilina-1, fibrosis pulmonar4>-4,

También, se observa elevacion de la velocidad de
sedimentacion globular (VSG) y la proteina C reactiva
(PCR), asi como la presencia de factor reumatoideo IgM
en un tercio de los pacientes#+,

Puntuacion modificada de Rodnan. La gravedad de
la esclerosis de la piel puede evaluarse mediante la
palpacion cutanea en 17 puntos diferentes. Segin la
localizacion y la extension de la fibrosis, se asignan
puntos, asi: 0, normal; 1, esclerosis leve; 2, esclerosis
moderada, y 3, esclerosis grave con incapacidad de
flejar la piel. Si el puntaje obtenido al sumarlos es
mayor de 5, indica esclerodermia. Este puntaje se
puede usar para evaluar la reaccion terapéutica o la
progresion de la enfermedad?®+°45-46,

Durometria. Es un método factible e indoloro para
medir la dureza de la piel usando unidades durométricas
internacionalmente estandarizadas. Las mediciones du-
rométricas pueden discriminar entre la piel comprome-
tida y la sana. Su resultado se correlaciona adecuada-
mente con la puntuacién modificada de Rodnan y con la
medicion del grosor de la piel por ecografia.

Ultrasonido con ondas de 20 MHz. se puede usar para
medir el engrosamiento de la piel en determinados si-
tios y evaluar asi la progresion de la enfermedad o la
reaccidn terapéutica.

Estudios sistémicos. El estudio de los 6rganos in-
ternos se utiliza para el diagnéstico y para hacer una
correcta clasificaciéon de la esclerosis sistémica®. Ini-
cialmente, se solicita una tomografia computadorizada
(TC) de térax para determinar el compromiso pulmonar
y, después anualmente, para hacer el seguimiento y
detectar fibrosis pulmonar; ademas, se deben practicar
pruebas de funcién pulmonar, como capacidad vital y
difusioén de monéxido de carbono (CO)>.

Para evaluar el compromiso cardiaco, se debe hacer
un electrocardiograma y un ecocardiograma, para eva-
luar la presion de la arteria pulmonar, la funcién del
ventriculo derecho y el compromiso pericardico*+.

La evaluacién renal incluye medicién de la presiéon
arterial, creatinina sérica, nitrégeno ureico en sangre
(BUN) vy cistatina C sérica, depuracion de creatinina
en orina de 24 horas y proteinuria>“°. Cuando se sos-
peche compromiso muscular, se debe solicitar creatina
cinasa (CK), electromiografia, resonancia magnética de
hombro o de cintura pélvica y biopsia muscular>+.

Para evaluar el compromiso gastrointestinal, se soli-
cita manometria esofagica; si hay dolor retroesternal y
reflujo gastroesofagico, se debe practicar una gastros-
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Esclerosis cutanea

Fenémeno de Raynaud
y Glceras digitales

Cambios en la
pigmentacién cutanea

Calcinosis

Telangiectasias

D-penicilamina

Ciclofosfamida: en pacientes que también tengan compromiso
sistémico (por ejemplo, fibrosis pulmonar).

Ciclosporina: en casos seleccionados que no tengan compromiso
renal.

Metotrexato: mejora la esclerosis cutanea en la esclerosis sistémica
cutanea difusa precoz. No se han establecido los efectos positivos
sobre otros 6rganos,

También es til en los sindromes de supersposicion.

Azatioprina: se puede usar como mantenimiento, posterior a la
ciclofosfamida.

Inmunoglobulina intravenosa

Fotoquimioterapia extracorpérea
en pacientes con esclerosis sistémica de reciente inicio

Fototerapia UVA-1: mejora la esclerosis cutanea.

Fototerapia UVB-NB

750 mg/dia
1-2 mg/kg por dia

2,5-5 mg/kg por dia

15-25 Mg por semana, por via oral
o subcutanea

50-200 mg por dia (2 mg/kg)

2 g/kg por 4 dias al mes

2 dias consecutivos cada mes

Dosis medias a altas de UVA-1, 3
veces por semana

No ha demostrado ser mas eficaz
que la fototerapia UVA-1.

Otros tratamientos descritos son: retinoides sistémicos combinados con otros tratamientos, 5FU, factor
XIll, mesilato de imatinib y rituximab. Sin embargo, se requieren mas estudios clinicos para comprobar su

efectividad.

Primera linea

Bloqueadores de canales de calcio (nifedipino): para el tratamiento
del fenémeno de Raynaud y para la prevencién de Glceras digitales

Analogos de prostaciclinas (iloprostol): para el tratamiento de
Glceras digitales y fendmeno de Raynaud grave

Segunda linea

Antagonista del receptor de endotelina (bosentan): como
profilactico para las dlceras digitales

Tercera linea

IECA (captopril, enalapril): mejoran el fendmeno de Raynaud y las
Glceras digitales

Antagonista de los receptores de la angiotensina Il (losartan):
mejoran el fendmeno de Raynaud y las Glceras digitales

Inhibidores de la 5-fosfodiesterasa (sildenafil): mejoran el
fenémeno de Raynaud.

Otros tratamientos: pentoxifilina para las Glceras digitales y nitratos
para el fenémeno de Raynaud

Cirugia de nueva irrigacién

Analogos de la vitamina D: calcitriol

Warfarina: para calcinosis recientes
Minociclina
Diltiazem

Inmunoglobulina intravenosa

15-60 mg al dia

0,5-2 mg/kg/min por 5-8 horas por
3 a5 dias

62,5 mg, 2 veces al dia por 4
semanas; después, 125 mg, 2
veces al dia por 20 semanas

12,5-100 mg/dia
50 mg/dia

50 mg, 2 veces al dia por 4
semanas

400-1.200 mg/dia

0,75 pg/dia por 6 meses seguido
de 1,25 pg/dia por 3 meses

1mg/dia

50-100 mg/dia

240-480 mg/dia

2 g/kg por 4 dias al mes

Otros tratamientos: hidréxido de aluminio (15 ml 3 veces al dia) combinado con otros tratamientos,
colchicina y bifosfonatos (etidronato, 80o mg/dia por 3 meses cada 6 meses)

En pacientes resistentes a otros tratamientos: laser de CO2, litotripsia extracorpérea o reseccién

quirdrgica

Laser decolorante pulsado e IPL (luz intensa pulsada)

TABLA 3. Opciones terapéuticas en los hallazgos dermatolégicos en la esclerosis sistémica®® 2638 4649,



copia para excluir esofagitis por reflujo, varices esofa-
gicas y esofago de Barret>+,

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Entre los diagnosticos diferenciales se deben tener en
cuenta:

e  Morfea generalizada.

e Trastornos infiltrativos: amiloidosis, escleromi-
xedema (sindrome de Arndt-Gottron) y esclero-
dermia de Buschke.

e  Trastornos metabodlicos: mixedema y porfiria cu-
tanea tardia.

e Entidades inflamatorias: fascitis eosinofilica
(sindrome de Shulman), enfermedad cronica in-
jerto contra huésped, sarcoidosis y dermopatia
fibrosante nefrégenica asociada a gadolinio.

e Otros trastornos inmunitarios: lupus eritema-
toso sistémico, enfermedad reumatoidea, der-
matomiosistis y poliomiositis.

e Se debe, también, hacer diagnéstico diferencial
con sindromes de superposicién con otras enfer-
medades autoinmunitarias>.

TRATAMIENTO

El tratamiento de las manifestaciones cutaneas de-
pende del subtipo y la fase de la enfermedad (TABLA 3).

PRONOSTICO

La piel es un marcador de la seriedad y del pronéstico
de la enfermedad. Las principales diferencias entre la
esclerosis sistémica cutanea limitada y la difusa son
la velocidad de progresién de la enfermedad, la exten-
sién y la gravedad del compromiso cutaneo, y las del
compromiso visceral*5°,

La progresion de la enfermedad es muy variable y
dificil de predecir. Si los pacientes tienen esclerosis
sistémica cutanea difusa, en los tres primeros afnos
pueden estar en una fase inflamatoria; usualmente,
durante este periodo la esclerosis cutanea progresa
mas. El tiempo que sigue a esta fase se caracteriza por
la estabilizacion de la esclerosis o, incluso, por mejoria
subjetiva; la terapia fisica y el ejercicio regular pueden
ayudar al paciente a mantener o, incluso, a recuperar
la movilidad. Estos primeros tres afios son los mas cri-
ticos para el desarrollo de complicaciones viscerales?.
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Si no se ha presentado compromiso visceral durante
los primeros seis afios después de los sintomas ini-
ciales, la probabilidad de desarrollarlo es muy baja;
sblo el 10 % de todos los pacientes muestran deterioro
a partir de este punto®.

La tasa de mortalidad depende del grupo de pa-
cientes y del compromiso organico: en la esclerosis
sistémica cutanea difusa es cinco a ocho veces supe-
rior a la de la poblacion general y es dos veces mayor
que en la esclerosis sistémica cutanea limitada. En
esta iltima, la presencia de anticuerpos anti-Th/To
empeora el pronostico?.

La combinacién de varios factores de riesgo, como
un puntaje alto de esclerosis cutanea, compromiso
pulmonar, sintomas inflamatorios y anemia, resulta
en una mayor mortalidad. Esta Gltima es variable y co-
rresponde al 2 % si no estad asociada a ningiin factor
de riesgo, a 26 % se asocia con dos factores de riesgo y
hasta de 75 % si se asocian cuatro factores de riesgo®.

La supervivencia a 15 afios en la esclerosis sistémica
cutanea difusa es del 50 %, mientras que, en la limi-
tada, es del 70 %. De todas las muertes por causas rela-
cionadas con la esclerosis sistémica, en el 50 % se trata
de compromiso pulmonar; de estas, el 50 % son por
hipertensién pulmonar y el 25 % son por fibrosis pul-
monar. Los pacientes con compromiso cardiaco tienen
peor prondstico® 552,

CONCLUSION

La esclerosis sistémica es una enfermedad multisisté-
mica del tejido conjuntivo, en la cual el compromiso
cutaneo es un marcador de la gravedad y del pronoés-
tico de la enfermedad. Por lo anterior, es importante
conocer el espectro clinico de las manifestaciones cu-
taneas, con el fin de hacer un diagnéstico certero y tem-
prano, e instaurar un tratamiento adecuado y oportuno
que pueda modificar el curso de la enfermedad, mejo-
rando la calidad de vida de los pacientes.
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Las uiias tienen una gran importancia funcional. Es frecuente encontrar que el

diagnostico de las enfermedades de las ufas es clinico; sin embargo, la ecografia Email:

y la resonancia magnética son alternativas imaginologicas para el estudio de las macario171@gmail.com
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diferentes densidades que permiten ser definidos e individualizados mediante
ecografia. Es deber del dermat6logo conocer esta alternativa y, de los radi6logos,
adquirir la destreza con el fin de aportar el diagnéstico en forma oportuna en be-
neficio de los pacientes.
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SUMMARY

Nails have a functional significance. Nail disorders are usually diagnosed in cli-
nical settings but ultrasound and magnetic resonance are imaging alternatives for
the study of the nail diseases. Ultrasound has an advantage mainly for its wide
availability and because it is a method for the diagnosis, preoperative evaluation,
treatment and follow. The nail apparatus consists of tissues with different densities
that allow themselves to be defined and individualized by ultrasound. It is the duty
of the dermatologist to know this alternative and of the radiologists to acquire skills
in order to make the diagnosis in a timely manner for the benefit of patients.

KEY WORDS: Ultrasonography, Nail diseases, Nails, infection, Connective
Tissue Diseases, Neoplasms.

INTRODUCCION

Las ufas tienen una gran importancia funcional; sus defectos estan asociados a al-
teraciones estéticas para la mayoria de pacientes*?. El diagnostico de las enferme-
dades de las uiias se hace principalmente mediante los hallazgos clinicos; sin em-
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FIGURA 1. Ultrasonografia, plano longitudinal: anatomia
normal de la unidad ungular.
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FIGURA 2. Ultrasonografia, plano transversal: anatomia
normal de la unidad ungular.

FIGURA 3. Ultrasonografia, plano longitudinal: anatomia
normal de la unidad ungular con énfasis en las laminas un-
gulares. Se aprecian las bandas ecogénicas correspondientes
a las laminas dorsal y ventral, con una banda hipoecoica en
medio correspondiente al espacio entre las laminas.

bargo, pueden utilizarse métodos de imagenes, como la
resonancia magnética y el ultrasonido’. La resonancia
magnética requiere un equipo especial que no siempre
se encuentra disponible, mientras que el ultrasonido es
ampliamente disponible y de facil acceso’.

El ultrasonido es una alternativa apropiada para
la valoracién de la ufia, ya que permite la identi-
ficacion en tiempo real de sus partes3, una 6ptima
visualizacion de las estructuras*, y la cuantificacién
del espesor de los tejidos y del volumen de flujo san-
guineo®; sin embargo, es una técnica que depende del
operador y que requiere entrenamiento®. Esta técnica
de imagenes permite la valoraciéon de enfermedades
del aparato ungular, como las infecciosas (onicomi-
cosis), las inflamatorias (psoriasis), las neoplasicas
(melanoma) y las traumaticas. Es til, no solo para
el diagnéstico, sino también, para el control y el se-
guimiento de dichas enfermedades®, asi como para la
planeacion prequirtrgica”®.

La biopsia ungular es un procedimiento doloroso
e incomodo para el paciente y que puede conllevar
alteraciones morfologicas resultado del proceso de
cicatrizacién. El uso de la ultrasonografia ungular
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FIGURA 4. Ultrasonografia, plano longitudinal: anatomia
normal de la unidad ungular con énfasis en la matriz y el
lecho ungular.

puede disminuir el nimero de biopsias, aportando
informacion inmediata que permitiria la caracteriza-
cion de las lesiones™®. Esta técnica puede brindar la
informacién necesaria sobre la unidad ungular y sus
componentes, de forma que pueda evitarse el estudio
anatomopatoldgico®.

La ultrasonografia ungular permite al médico tra-
tante disponer de una herramienta confiable y segura
que podria ofrecer alternativas diagnosticas en enfer-
medades infecciosas, en las cuales el tiempo que toma
el resultado microbiolégico puede ser una dificultad, y
que hace mas dinamica la diferenciacién con enferme-
dades inflamatorias del aparato ungular, lo cual favo-
rece el inicio temprano de un tratamiento adecuado.

La exploracion se hace con un transductor de alta
frecuencia (>15 MHz)® que provee, al menos, 5 mm de
profundidad y 10 mm de ancho? lo suficientemente
pequeno y compacto para ajustarse al tamafio de la
una'. Se debe aplicar una capa suficiente de gel de ul-
trasonido, que permita una adecuada interfaz sobre
la superficie de la ufia’. La exploracion de la region
de la ufia siempre debe incluir la unidad ungular y el
espacio periungular®.
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Pliegue proximal
(epiniquio)

Pliegue distal
(hiponiquio)

Pliegue lateral
(perioniquio)

FIGURA 5. Ultrasonografia en (A) plano longitudinal y (B) plano transversal: anatomia normal de la unidad ungular centrada en

los pliegues ungulares.

ANATOMIA DEL APARATO
UNGULAR EN ULTRASONIDO

El aparato ungular se compone de tejidos con dife-
rentes densidades que se aprecian en forma diferen-
cial cuando se utiliza el ultrasonido®>9*.

La unidad ungular se divide en tres segmentos: la 1a-
mina, la matriz y el lecho ungular® (FIGURAS 1 A 4). A
su vez, la lamina se subdivide en dos 1aminas, la dorsal
y la ventral'® (FIGURA 3).

La zona periungular se compone de los pliegues un-
gulares que deben incluirse dentro de las estructuras
valorables®. Estos pliegues son el proximal (eponi-
quio), el lateral (perioniquio) y el distal (hiponiquio)*
(FIGURA 5).

El grosor de la ufia en ecografia varia de 0,397 mm
a 0,481 mm, segin el dedo en el cual es medido; es
menor en el quinto dedo de la mano izquierda y, mayor,
en el primer dedo de la mano derecha®. Asimismo, el
grosor de las uias puede variar segiin el sexo; es menor
en el sexo femenino que en el masculino®°.

Debido a la importante irrigaciéon de la unidad un-
gular, especialmente en el lecho ungular, la exploraciéon
con ultrasonido Doppler es de vital importancia, pues
permite su valoracién en tiempo real' (FIGURA 6). Suele
verse una gran cantidad de vasos debido a las multiples
anastomosis arterio-venosas de esta localizacion®, las
cuales tienen baja resistencia y velocidad de flujo®.

SIGNOSY ENFERMEDADES
UNGULARES EN ULTRASONIDO

El ultrasonido permite la valoraciéon de procesos in-
fecciosos, condiciones reumatolégicas®, lupus erite-
matoso sistémico, esclerosis sistémica, psoriasis* y
tumores ungulares*>'®, asi como la de secuelas pos-
traumaticas. La detecciéon de lesiones cutaneas me-
diante ultrasonido alcanza una sensibilidad de 99 % y
una especificidad del 100 %'; sin embargo, aiin no se
han reportado valores especificos para cada una de las
enfermedades del aparato ungular. Segtn Singh, et al.,

FIGURA 6. Ultrasonografia, plano
longitudinal: irrigacién normal de la
unidad ungular a la exploracién con
Doppler a color.
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FIGURA 7. Onicdlisis: ultrasonografia en (A) plano longitudinal y (B) plano transverso. Hay separacion del borde distal de las
laminas ungulares del lecho ungular (flechas blancas), por onicélisis. Ademas, hay cambios ultrasonograficos indicativos de
onicomicosis. El diagndstico microbiolégico fue onicomicosis por Candida spp.

FIGURA 8. Onicomadesis: ultrasonografia en plano longitudinal. Hay separacion de las laminas
ungulares (flechas negra y blanca) con disminucion de la ecogenicidad de la matriz ungular. Pueden
encontrarse disrupciones de la 1amina ungular (cabeza de flecha blanca). Ademas, se aprecia retroniquia
como complicacién (cabeza de flecha negra).

el ultrasonido ayud6 en la confirmacién diagnéstica o
aportando el diagnoéstico, en 86 % de los pacientes por
ellos evaluados®.

A su vez, permite la valoracion de signos de enfer-
medades ungulares, como onic6lisis, onicomadesis y
hemorragias en astilla.

Signos de enfermedad

Onicolisis. Es un hallazgo sugestivo de enfermedad.
Puede relacionarse con trauma repetitivo o puede con-
siderarse como un signo temprano de onicomicosis".
Enfermedades como la psoriasis, el lupus eritematoso
sistémico, el pénfigo, el liquen plano y la amiloidosis, y
el uso de medicamentos como bleomicina, pueden ma-
nifestarse con onicolisis'?.

El ultrasonido revela la separacion de las laminas un-
gulares del lecho desde el borde distal, extendiéndose

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4. (Octubre-Diciembre), 290-298

hacia el borde proximal. Se aprecia una imagen ane-
coica entre el lecho ungular y las laminas ungulares,
correspondiente a la separacion entre ellos (FIGURA 7).

Onicomadesis. Es la separacion del borde proximal de
la lamina ungular, de la matriz y del lecho ungular®.

La ultrasonografia revela una separaciéon de las la-
minas ungulares en dos porciones, con areas de solu-
cion de continuidad o disrupcién de las laminas ungu-
lares y, en algunos casos, engrosamiento de la matriz
ungular® (FIGURA 8).

A medida que se forma una nueva lamina ungular
desde la matriz, hay un desplazamiento de la lamina
ungular antigua®. Estos cambios pueden terminar ge-
nerando una retroniquia®.

Hemorragia en astilla. Son hemorragias subungu-
lares. Puede ser un hallazgo habitual en pacientes
mayores (70 afios 0 mas) debido a la debilidad de los
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capilares del lecho ungular®; sin embargo, también se
relaciona con trauma leve en individuos sanos®. Este
tipo de hemorragias puede verse, ademas del trauma,
en entidades como la psoriasis®*~°, las enfermedades
reumatologicas como el lupus eritematoso sistémico?,
la artritis reumatoidea®, la poliarteritis nudosa® y los
tumores®, entre otras.

Infecciones

Onicomicosis. Cuando la infeccién empieza en el hi-
poniquio causando hiperqueratosis subungular, se
aprecia un acentuado engrosamiento del lecho un-
gular?. A medida que la infeccion se extiende hacia los
demas componentes, se aprecian cambios en cada uno

de ellos, con fusion, engrosamiento e irregularidad de
las laminas ungulares, y engrosamiento y cambios in-
flamatorios de los tejidos periungulares®® (FIGURA 9).
El engrosamiento del lecho ungular es mayor al que se
encuentra en pacientes con psoriasis' (FIGURA 10). La
utilidad de la ultrasonografia radica en que le permite
al dermatélogo disminuir el niimero de diagnoésticos
diferenciales en casos sospechosos y, también, permite
hacer el seguimiento (FIGURA 11).

Enfermedades inflamatorias sistémi-
cas y autoinmunitarias

Psoriasis. Es una enfermedad autoinmunitaria con
compromiso sistémico®. Hasta el 55 % de pacientes

FIGURA 9. Onicomicosis: ultrasonografia en (A) plano longitudinal y B) plano transverso. Hay aumento en el grosor del
lecho ungular (flechas blancas) con engrosamiento y fusion de las laminas ungulares (cabeza de flecha), con importante

sombra acustica posterior.

FIGURA 10. Onicomicosis:
ultrasonografia en plano
longitudinal. Hay aumento en el
grosor del lecho ungular (flechas
blancas) con engrosamiento y
fusion de las 1aminas ungulares
(cabeza de flecha) e importante
sombra acistica posterior. Se
aprecia onicolisis y acortamiento
de las laminas ungulares,
dejando descubierto el pliegue
ungular distal (asterisco).

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 290-298



FIGURA 11. Onicomicosis: ultrasonografia en plano longitudinal.
Los componentes de la unidad ungular tienen aspecto ecografico
usual, después del tratamiento.

FIGURA 12. Psoriasis. (A) Ultrasonografia en plano longitudinal:
cambios en la unidad ungular con engrosamiento de las laminas
ventral y dorsal, irregularidad de las laminas y pérdida de la
definicién del espacio entre las laminas. Ademas, hay algunos
focos ecogénicos en las laminas ventral y dorsal (flechas
amarillas). (B) Ultrasonografia en plano longitudinal: se aprecia
la configuracion ondulada que toman las laminas ungulares,
ademas de su engrosamiento, irregularidad y fusién. Hay algunos
focos ecogénicos en las laminas ungulares (flechas amarillas).
(C) Ultrasonografia en plano longitudinal: paciente con psoriasis
en tratamiento. Los componentes de la unidad ungular tienen
aspecto ecografico usual.

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 290-298
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tienen manifestaciones en la unidad ungular® . En
el ultrasonido se han descrito cuatro tipos de cambios
morfologicos® (FIGURA 12, A Y B):

e Depositos focales hiperecoicos en la lamina
ventral.

e Pérdida de la definicidn de la lamina ventral,

e Morfologia ondulada de las laminas ungulares.

e Irregularidad, fusién o pérdida de la definicién
de las laminas ungulares.

Ademas, hay compromiso del lecho ungular con en-
grosamiento del mismo, menor al que se encuentra en
la onicomicosis**°, y compromiso de los tejidos periun-
gulares, usualmente con engrosamiento de los pliegues
proximal y laterales.

La ultrasonografia permite, ademas, el seguimiento
de pacientes en tratamiento a medida que los cam-
bios descritos van desapareciendo y los componentes
de la unidad ungular van tomando su forma original
(FIGURA 12, C).

Esclerodermia. Es una enfermedad del tejido conjun-
tivo que produce compromiso vascular y fibrosis in-
tersticial®®. E1 compromiso vascular puede incluir los
capilares del lecho ungular®. Los cambios ultrasono-
graficos, secundarios a lesiéon vascular y fibrosis, invo-
lucran el engrosamiento de las laminas ungulares, la
disminucién de la ecogenicidad del lecho ungular y la
disminucién de la irrigacién a la exploracién con ultra-
sonido Doppler a color, entre otros®.

Lupus eritematoso sistémico. Al igual que las demas
enfermedades del tejido conjuntivo, el lupus erite-
matoso sistémico genera lesiones de la capilares [20].
Los cambios secundarios a las lesiones vasculares son
evidenciados en el ultrasonido como una hipoecoge-
nicidad del lecho ungular, con un grosor variable del
mismo, con areas de engrosamiento y adelgazamiento
del lecho y de las laminas ungulares, asi como hipoi-
rrigacion en la evaluacion con ultrasonido Doppler
a color®. A su vez, no es infrecuente la presencia de
distrofia ungular, caracterizada por solucién de conti-
nuidad e irregularidad de las 1aminas ungulares®.

Artritis reumatoidea. En especial, las enfermedades
autoinmunitarias tienden a tener un espectro variable
de cambios en el lecho ungular®. La mayoria de los vi-
sualizados ocurren sobre los tejidos periungulares, los
tendones y la articulacion interfalangica®. Sin embargo,
en el lecho ungular puede apreciarse una disminucién
de la ecogenicidad con cambios inflamatorios®=°,

295



El ultrasonido del aparato ungular

296

FIGURA 13. Verruga viral: ultrasonografia en (A) plano longitudinal y (B) plano transverso. Lesién hipoecoica eccéntrica (linea
punteada), con un componente exofitico ecogénico (flecha blanca) que se localiza en el pliegue lateral, asociado a engrosa-
miento y pérdida de la definicién de las laminas ungulares adyacentes (cabeza de flecha).

Tumores ungulares y de los tejidos
periungulares

Verrugas virales. Es la proliferaciéon benigna se-
cundaria a la infeccién por el virus del papiloma
humano3?®%, Son lesiones de crecimiento lento, hi-
perqueratésicas y usualmente exofiticas*»*. Estas ca-
racteristicas se relacionan con los hallazgos en ultraso-
nido, ya que se distinguen por ser lesiones excéntricas,
fusiformes e hipovasculares, y que pueden erosionar
la falange>*° (FIGURA 13). El ultrasonido permite de-
terminar la extensién y el lugar de origen de la verruga
viral, asi como el compromiso de los tejidos adyacentes.

FIGURA 14. Melanoma: ultrasonografia en plano longitudinal.
Lesion hipoecoica, mal definida (linea punteada) y localizada en
el lecho ungular, que correspondia a un melanoma.

Melanoma. Se considera como una presentacién rara
del melanoma®=3°. Se localiza principalmente en el
dedo gordo vy el indice¥®. El ultrasonido puede ser til
en la identificacién de la lesion, ya que es visualizada
como una masa hipoecoica, mal definida e hipervas-
cular® (FIGURA 14). Sin embargo, los estadios tem-
pranos pueden no tener hallazgos imaginologicos®.

Glomangioma. Es un tumor benigno infrecuente ori-
ginado en las anastomosis arterio-venosas (cuerpos
glomicos)3!. Caracteristicamente, se presentan como
nédulos parcialmente definidos, siempre con una im-
portante irrigacion®>?. La remodelacion de la falange
distal es una de las caracteristicas de las lesiones
cronicas?®?. El ultrasonido permite confirmar el diag-
nostico, dado que sus hallazgos son caracteristicos;
usando la modalidad de Doppler a color, es posible
identificar el 100 % de los tumores glomicos®.

Enfermedades inflamatorias
localizadas

Paroniquia. Es la inflamacidn, infecciéon o ambas de los
tejidos blandos periungulares'®, mas frecuentemente
causada por Staphylococcus aureus®. No es infrecuente
la colonizacién secundaria de otros gérmenes, como
hongos (Candida spp.)*®3.

Las sustancias irritativas3?, asi como entidades sis-
témicas como la psoriasis y el lupus eritematoso sis-
témico, y medicamentos como los retinoides, pueden
causarlo®®. En el ultrasonido se encuentra engrosa-
miento del pliegue afectado con alteracién de su eco-

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 290-298



FIGURA 15. Paroniquia: ultrasonografia en plano transverso.
Se aprecia engrosamiento difuso del pliegue lateral (flechas)
con aumento de su ecogenicidad y del flujo vascular a

la exploraci6n con el Doppler a color como hallazgos
relacionados con cambios inflamatorios.

genicidad vy, con el Doppler a color, aumento del flujo
vascular® (FIGURA 15).

Otras entidades que comprometen el
aparato ungular

Exostosis subungueal. Se conoce como exostosis de
Dupuytren?. Consiste en hipertrofia 6sea en la falange
distal, que se expande a través del lecho ungular y la
regién periungular, causando deformidad del aspecto
dorsal de la una®¥. Las estructuras en banda, ecogé-
nicas, que proyectan sombra aciistica posterior®, o las
lesiones ecogénicas, heterogéneas con sombra aciistica
posterior®, son los hallazgos frecuentes en ultrasonido.
Suelen estar rodeadas de recubrimiento cartilaginoso®

Aluja F, Quiasiia DC, Martinez HM, et al.

visualizado, a su vez, con el ultrasonido (FIGURA 16).
Este estudio permite disminuir la lista de diagnosticos
diferenciales, especialmente onicomicosis, cuando no
hay mejoria con el tratamiento instaurado.

Trauma. La unidad ungular y los tejidos periungulares
estan expuestos a trauma repetitivo* secundario a de-
formidades en los pies, calzado inadecuado y traumas
contundentes, entre otros“%. En el ultrasonido puede
haber hallazgos como separaciones de las laminas del
lecho ungular (onicélisis), areas ecogénicas en el lecho
ungular o engrosamiento de los tejidos periungulares
correspondientes a hematomas®?.

CONCLUSIONES

La dermatologia es una de las areas con mayor creci-
miento, y perfeccionamiento diagndstico y terapéu-
tico. Somos testigos del incremento en equipos y en
tecnologia en numerosas campos que permiten al mé-
dico tratante tomar mejores decisiones, a la vez que le
ofrecen al paciente disminuir riesgos innecesarios y
acortar los tiempos para el inicio de la modalidad te-
rapéutica escogida, y aumentan el cumplimiento y la
confianza que siente el paciente en la especialidad. Las
enfermedades de las ufias siguen siendo un desafio por
la naturaleza, la presentacién clinica y la biologia del
aparato ungular. Sin embargo, aiin no se cuenta con he-
rramientas adicionales al rutinario examen microbio-
16gico para decidir entre los variados diagnosticos; en
muchas ocasiones, se difiere el inicio del tratamiento
a la espera de la informacién que se pueda obtener de
ellos y el dermatélogo debe, incluso, recurrir a la toma

FIGURA 16. Exostosis ungular: ultrasonografia en (A) plano longitudinal y (B) plano transverso. Se aprecian multiples imagenes
ecogénicas (flechas blancas) que proyectan sombra actstica posterior, algunas de ellas rodeadas de cartilago. Los hallazgos
corresponden a exostosis subungular en un paciente con sospecha de onicomicosis, que no mejoraba con el tratamiento médico.
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de biopsia para confirmar su sospecha diagnostica e
instaurar el tratamiento adecuado.

El ultrasonido es una excelente alternativa para el
estudio imaginoldgico de la unidad ungular, ya que
permite una valoracién apropiada de las enfermedades
ungulares, tanto en la realizacién del diagnoéstico como
en la exclusién de los diagnésticos diferenciales. Asi-
mismo, es Util para el seguimiento y en la evaluacién
del tratamiento. La ultrasonografia puede evitar proce-
dimientos invasivos mediante la caracterizacién apro-
piada de cada tipo de lesién ungular. Es necesario que
los dermatblogos conozcan esta fitil y sencilla alterna-
tiva diagnostica, y es deber de los radi6logos adquirir
toda la pericia necesaria en su uso, con el fin de opti-
mizar el diagnostico de las enfermedades de la ufias en
beneficio de los pacientes. A medida que el ultrasonido
sea mas utilizado para la evaluacion de la unidad un-
gular en la practica diaria, nuevas caracteristicas sobre
el rendimiento operativo de esta prueba seran apor-
tadas a la literatura médica.
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La acrodermatitis continua de Hallopeau es una enfermedad inflamatoria cro-
nica, rara y recurrente, caracterizada por la presencia de pastulas estériles en los
dedos de las manos o los pies, con compromiso ungular. Ha sido descrita por mu-
chos autores como una variante de la psoriasis, correspondiente a la minoria de
los casos. Se presenta un paciente con una lesién tumoral en el lecho ungular, que ~ Recibido: 26 de abril de 2016

Email:
luisferiooo@gmail.com

se diagnosticé como esta enfermedad. Aceptado: 22 de julio de 2016
PALABRAS CLAVE: enfermedades de la ufia, acrodermatitis, psoriasis. No se reportan conflictos de
p P
interés.

SUMMARY

Acrodermatitis continua of Hallopeau is a chronic skin disorder, characterized
by recurrent, sterile, pustular eruptions of the digits with marked involvement
of the nail beds. Described by many authors as a variant of pustular psoriasis, it
represents a minority of cases for psoriasis. We report a patient with tumor lesion
compatible with acrodermatitis continua de Hallopeau in the nail bed.

KEY WORDS: nail diseases, acrodermatitis, psoriasis.

INTRODUCCION

La acrodermatitis continua de Hallopeau es una erupcién pustulosa localizada,
cuya presentacién clinica en hombres adultos mayores es infrecuente, caracteri-
zada por placas o tumores queratdsicos'2

Actualmente, se considera como parte del grupo de psoriasis pustulosa locali-
zada y, en algunos casos, puede evolucionar a pustulosis generalizada3®. Las le-
siones iniciales son pustulas estériles que comprometen el extremo distal de los
dedos de las manos y, con menor frecuencia, los de los pies®. En el lecho o matriz
ungular, las pustulas forman lagos de pus con posterior destruccion de la lamina
ungular®y, en algunos casos, forman lesiones tumorales exofiticas.

Se presenta el caso de un adulto mayor con un tumor del lecho ungular con diag-
nostico confirmado de acrodermatitis continua de Hallopeau.
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FIGURA 1. Placa tumoral cubierta por costra serosa que
compromete el lecho ungular del tercer dedo de la mano
derecha.

FIGURA 2. Placa tumoral que compromete el lecho
ungular, con anoniquia secundaria en el tercer dedo de la
mano derecha.

FIGURA 3. Hallazgos histopatolégicos indicativos de psoriasis pustulosa de tipo acrodermatitis continua de Hallopeau. A.
Biopsia de piel: hiperplasia psoriasiforme, con frecuentes telangiectasias del estroma y abundante infiltrado linfoplasmoci-
tario subepitelial. Hematoxilina y eosina 20X. B. Biopsia de piel: infiltrado neutrofilico subcérneo. Hematoxilina y eosina 40X.

CASO CLiNICO

Se trata de un hombre de 75 afios procedente de Bo-
gota, quien desde un afio antes presentaba una lesién
tumoral en el lecho ungular del tercer dedo de la mano
derecha, asociado a dolor local y de aparicién posterior
a un trauma con objeto corto-punzante. El paciente era
diabético, controlado con hipoglucemiantes orales.

En el examen fisico se observo en el lecho ungular del
tercer dedo de la mano derecha, una placa tumoral cu-
bierta por una costra verde-amarillenta de 3,0 x 3,5 cm
de didmetro, con anoniquia secundaria (FIGURAS 1Y 2).

Se tom6 una biopsia con impresién diagnostica
de carcinoma escamocelular del lecho ungular. En la
histopatologia se observaron numerosas agrupaciones
de neutréfilos, con un epitelio que exhibe hiperplasia
psoriasiforme, con frecuentes telangiectasias en el es-
troma y abundante infiltrado linfoplasmocitario sube-
pitelial, hallazgos morfolégicos confirmatorios de acro-
dermatitis continua de Hallopeau (FIGURA 3, A Y B).

Se instaur6 tratamiento con un corticoide topico de alta
potencia (propionato de clobetasol en crema al 0,05%).
Hubo mejoria terapéutica del 50 % de la lesion, sin em-
bargo, el paciente no aceptd tratamiento oral o terapia

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Dictembre
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biolbgica dirigida para la psoriasis. Actualmente, el pa-
ciente presenta un curso clinico estable, sin compromiso
de otras ufias ni pastulas en otra parte.

DISCUSION

La acrodermatitis continua de Hallopeau es una mani-
festacion rara y recurrente de la psoriasis, que afecta
los dedos de manos o pies"?. Esta entidad fue descrita
por primera vez en 1888, por Radcliffe-Crocker, quien
acun6 el término dermatitis repens, también cono-
cida como acropustulosis, acrodermatitis pustular y
acrodermatitis perstans“?. Posteriormente, en 1890,
Hallopeau report6 una serie de casos, la denominé
acrodermatitis supurativa continua y sugiri6 una causa
infecciosa por Staphylococcus albus o por Staphylo-
coccus aureus. Doce afios después, en 1902, Audry des-
cart6 que se tratara de un proceso infeccioso’.

En 1944, Lever describid su similitud con la psoriasis
pustulosa, siendo indistinguible en la histopatologia'.
En 1963, Lever junto con Baker y Ryan, propusieron que
la acrodermatitis continua de Hallopeau se superponia
con otras enfermedades, como queratodermia bleno-
rragica, enfermedad de Reiter, impétigo, dermatitis
herpetiforme y psoriasis pustulosa, ya que eran muy
similares a la histopatologia’. Sin embargo, en 1984,
Pearson, et al., intentaron distinguirla como una en-
tidad Gnica y aislada de la psoriasis pustulosa'. A me-
dida que paso el tiempo, finalmente concluyeron que la
acrodermatitis continua de Hallopeau es una variante
de la psoriasis pustulosa'=.

Se desconoce su incidencia, pero hay reportes de
casos que revelan una relaciéon hombre a mujer de 7:13,
con una edad promedio de presentacion a los 46 afos3.
Su etiologia no es del todo clara, pero se ha relacionado
con eventos traumaticos o infecciosos digitales como
factores precipitantes del proceso inflamatorio local's.
Recientemente, se ha relacionado como parte del sin-
drome autoinflamatorio por deficiencia del antagonista
de la interleucina 36 (DITRA)4.

Clinicamente se caracteriza por la presencia de pis-
tulas estériles seguidas de descamacion y formacién de
costras en la porcion distal de los dedos de las manos y
algunas veces de los pies, formando lagos de pus que al
romperse dejan una piel eritematosa brillante en la cual
se desarrollan nuevas pustulas'3. Las ptistulas también
pueden comprometer el lecho ungular y generar le-
siones incapacitantes por atrofia, onicodistrofia, osted-
lisis y anoniquia®. El desecado cronico de las pustulas
puede dar lugar a la formacién de lesiones de aspecto
tumoral en el lecho ungular, que hacen sospechar car-

1soc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 301-304
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cinoma escamocelular, sobre todo en lesiones tinicas
como en el presente caso.

Cuando las lesiones son agudas, se debe hacer diag-
nostico diferencial con infecciones por estafilococo,
herpes o dermatofitos, al igual que con enfermedades
inflamatorias como el eccema dishidrético y la derma-
titis alérgica o irritativa de contacto>>%7. El carcinoma
escamocelular del lecho ungular se presenta como
placas ulceradas que generan destruccién de la unidad
ungular; es un diagnoéstico diferencial en aquellos pa-
cientes con lesiones crénicas que afectan el lecho un-
gular, entre ellas, la psoriasis de tipo acrodermatitis
continua de Hallopeau, como en este caso™?.

Las lesiones crénicas por acrodermatitis continua de
Hallopeau deben diferenciarse de melanoma maligno,
granuloma piogeno, enfermedad de Reiter, tumor gl6-
mico, fibroma subungular y blastomicosis®. El diag-
nostico de la acrodermatitis continua de Hallopeau es
clinico e histopatologico? Los hallazgos iniciales en la
histopatologia son la presencia de pustulas neutrofi-
licas subcorneas con moderado infiltrado dérmico lin-
foplasmocitario. En la biopsia de la matriz ungular de
las lesiones cronicas, es frecuente encontrar acantosis
moderada con exocitosis de neutro6filos y linfocitos con
espongiosis' evidentes en este caso.

El manejo de los pacientes con acrodermatitis con-
tinua de Hallopeau es complejo debido al curso per-
sistente de las lesiones y a los pocos casos reportados'.
Existen diferentes alternativas terapéuticas topicas que
pueden usarse como monoterapia o en combinacién
con medicamentos sistémicos; la monoterapia es la
opcion con mayores tasas de recaidas*?. Al tratarse de
un subtipo de psoriasis, la acrodermatitis continua de
Hallopeau se ha tratado con medicamentos antiinfla-
matorios e inmunomoduladores, como calcipotriol, ta-
crolimus y corticoides tépicos, con resultados clinicos
variados®. Existe documentado el uso combinado de
calcipotriol con tacrolimus o betametasona con buenos
resultados a las tres semanas y con menor riesgo de
recurrencia. El tratamiento sistémico se reserva para
casos resistentes o graves; se usan los retinoides sisté-
micos, la dapsona, la ciclosporina y el metrotexato®.

El advenimiento de la terapia biologica ha despla-
zado el tratamiento convencional y ha hecho de los in-
hibidores del FNT-o una opcidn terapéutica valida para
esta entidad; se ha observado mejoria completa de las
lesiones cutaneas durante el periodo en que se utiliza
el anti-FNT, pero, con posterior reaparicion de las pis-
tulas sobre la misma area, al suspenderse>®2,

Se sigue considerando una enfermedad de dificil
tratamiento y, por ser una enfermedad de baja preva-
lencia, no hay pautas terapéuticas bien establecidas.
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CONCLUSIONES

Se presenta el caso de un paciente con manifesta-
ciones atipicas de la acrodermatitis continua de Ha-
llopeau, una entidad infrecuente poco descrita en la
literatura cientifica e indistinguible clinicamente de
otras enfermedades, como el carcinoma escamoce-
lular del lecho ungular.
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Onicomadesis por antimoniato de meglumina

Onicomadesis secundaria al tratamiento con
N-metilglucamina

Onychomadesis induced by meglumine antimoniate treatment
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R ES U M E N Correspondencia:

Laura Jaramillo
La leishmaniasis es un enfermedad mucocutanea y visceral comdn en nuestro
medio. Hasta la fecha, las sales de antimonio pentavalente (antimoniato de me- Email:
glumina, Glucantime®) siguen siendo el tratamiento de eleccion. laurajarai@hotmail.com

Se describe el caso de dos hermanos menores de edad que presentaron onico-
madesis como reaccion secundaria al medicamento para leishmaniasis cutinea, Recibido: 5 de octubre de 2015
efecto que se resolvib después de la suspension del tratamiento. El antimoniato ~ Aceptado: 30 de julio de 2016
de meglumina es un medicamento que causa frecuentemente efectos secundarios
leves a moderados, y el compromiso de las ufias es raro.

PALABRAS CLAVE: uiias, leishmaniasis, toxicidad de medicamentos.

No se reportan conflictos de
interés.

SUMMARY

Leishmaniasis is a common mucocutaneous and visceral disease in our midst.
Pentavalent antimony (meglumine antimoniate, Glucantime®) Glucantime) re-
mains the treatment of choice up todate.

This paper describes the case of two young brothers who presented onychoma-
desis as an adverse drugs reaction for cutaneous leishmaniasis, an effect that re-
solved after treatment discontinuation. Glucantime often causes mild to moderate
adverse effects, with rare compromise of the nails.

KKEY WORDS: Nails, leishmaniasis, drug toxicity.

INTRODUCCION

La leishmaniasis cutanea es una zoonosis causada por un parasito del género Leis-
hmaniay transmitida por insectos del género Lutzomia. Produce lesiones cutaneas,
usualmente, tlceras de crecimiento lento con bordes bien definidos e indurados,
con centro limpio y cubiertas con costra. En Colombia, esta enfermedad todavia
representa un problema de salud piblica y es endémica en casi todo el territorio
nacional, excepto en San Andrés Islas y Bogota, D.C.!. En la regi6n de Uraba, se
registraron 662 casos de leishmaniasis en el 2013, lo que supone una tasa de 261,3
por 100.000 habitantes, tasa superior a la del departamento de Antioquia en ese
mismo afio, que fue de 126,7 casos por 100.000%
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FIGURA: ASPECTO CLINICO DEL HERMANO MAYOR. 1. Hiperpigmentacién posinflamatoria de la tilcera por leishmaniasis en el
antebrazo derecho. 2. Onicomadesis que compromete la mayoria de las ufias de las manos,

El diagnéstico se hace mediante el examen directo
de la lesion, un método rapido y facil de usar en uni-
dades de salud con recursos minimos y esta indicado
ante cualquier lesién sospechosa de leishmaniasis en
un paciente proveniente de un area endémica.

Una vez hecho el diagnéstico, debe iniciarse el tra-
tamiento. Hasta la fecha, se han usado maltiples me-
dicamentos, entre ellos, antimoniales pentavalentes,
pentamidina, miltefosina3, y anfotericina B tépica y sis-
témica. No obstante, en nuestro medio la N-metilgluca-
mina sigue siendo el tratamiento de primera eleccion
para la leishmaniasis cutanea, segiin los protocolos na-
cionales. Debe aplicarse en inyeccion intramuscular, a
dosis diaria de 20 mg/kg durante un periodo de 20 dias.

CASO CLINICO

Se trata de dos pacientes hermanos de 8 y 9 afios de
edad, residentes en la vereda Los Mandarinos, Apar-
tad6, municipio del Uraba antioquefio, que consultaron
al Instituto Colombiano de Medicina Tropical por pre-
sentar lceras no dolorosas en la piel de los antebrazos,
de dos meses de evolucion. Se hizo el examen directo
de las lesiones para descartar leishmaniasis cutanea,
como esta indicado en pacientes que presentan tlceras
cutaneas y provienen de areas endémicas. Se confirmé
el diagnostico de leishmaniasis cutanea y se prescribi6
el tratamiento de 20mg/kg diarios de N-metilglucamina
(Glucantime®) por via intramuscular durante 20 dias.
En la segunda semana de tratamiento, ambos nifios
comenzaron a presentar manifestaciones en las unas,

consistentes en onicomadesis que comprometia la
placa ungular de los dedos 2, 3 y 4 de la mano iz-
quierda, y los dedos 2, 3, 4 y 5 de la mano derecha
del nifio mayor (FIGURAS 1Y 2); el nifio mas pequefio
mostraba lesiones similares en el segundo dedo de la
mano derecha (FIGURA 3). La madre refirié6 que no
habian recibido ningiin tratamiento adicional en los
altimos seis meses, ni tampoco habian presentado
infecciones. Los pacientes no recibieron ningtn tra-
tamiento y seis meses después se observo resoluciéon
completa de las lesiones, tanto la de la leishmaniasis
como las de las ufias.

FIGURA 3. Lesion Ginica de onicomadesis en el
hermano menor.

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 307-309



DISCUSION

La onicomadesis es una alteracion de las ufias que
puede deberse a medicamentos, entre otras causas.
Los casos aqui presentados corresponden probable-
mente a un efecto secundario del tratamiento con N-
metilglucamina.

Las lesiones de las ufias no son frecuentes en los
nifios; sin embargo, entre las anormalidades mas co-
munes se encuentran: la onicomicosis, la melanoni-
quia, la traquioniquia, la onicomadesis y los hoyuelos
(pitting)“. La onicomadesis es un desprendimiento de
la lamina ungular en el pliegue proximal® y, junto con
las lineas de Beau, se encuentran en el espectro de las
distrofias ungulares secundarias a una suspension
de la actividad mitética de la matriz de la uiia, de las
cuales la onicomadesis es la forma mas grave; las in-
fecciones, la fiebre, los medicamentos, la inflamaciéon
y el trauma son algunas de sus causas®.

La onicomadesis por medicamentos se debe con-
siderar cuando se comprometen varias ufias y las le-
siones se encuentran al mismo nivel. Muchos medica-
mentos se han implicado, y los quimioterapéuticos y
los anticonvulsivos son los mas frecuentemente aso-
ciados con este hallazgo, aunque hay reportes sobre
penicilina, azitromicina, psoralenos, fenotiazida, litio
y retinoides orales, entre otros®. Ademas, se han re-
portado casos de onicomadesis asociada a varicela’ y
al sindrome de Cronkhite-Canada. También, se ha do-
cumentado la onicomadesis en eccemas, paroniquia
cronica, sindrome de Stevens-Johnson, pénfigo y sin-
drome de mano pie boca®.

Los antimoniales producen una linfopenia que
puede contribuir a la reactivacién del virus del herpes
zoster>'°, Usualmente, los efectos secundarios de la N-
metilglucamina dependen de la dosis" y son leves o mo-
derados, como malestar general, mialgias o artralgias
y otras complicaciones menos comunes, pero, pueden
ser mas graves, como nefrotoxicidad, hepatotoxicidad,
pancreatitis aguda y alteraciones cardiacas con prolon-
gacion del segmento QT en el electrocardiograma®.

Hasta la fecha, no hay publicaciones acerca de lesiones
de la placa ungular secundarias al uso de N-metilgluca-
mina. No esta claro el mecanismo por el cual se produ-
jeron los cambios en la actividad mitética de las ufias en
estos pacientes. Tal vez exista una predisposicion gené-
tica hasta ahora no identificada, pero, lo que si se sabe,
es que este efecto depende de la dosis y la acumulacién
del medicamento puede alterar la funcién celular'.
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Jaramillo L, Arboleda M.

CONCLUSION

Se presentan dos casos de onicomadesis en hermanos,
como efecto secundario inusual de N-metilglucamina,
que no comprometia la vida del paciente, solo causa
problemas cosméticos y se resuelve, en la mayoria
de los casos, con la suspension del tratamiento. Vale
la pena destacar que este medicamento puede pro-
ducir efectos secundarios sistémicos importantes, y
requiere una cuidadosa y estrecha vigilancia clinica
y con pruebas de laboratorio durante el tratamiento
e, incluso, se debe considerar la suspension temporal
cuando aparece compromiso de algiin érgano.
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Fibroma 6seo aponeuroético: tumor benigno de
tejidos blandos de rara presentacion

Calcifying aponeurotic fibroma: Soft tissue benign tumor of rare presentation
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El fibroma 6seo aponeurdtico hace parte del grupo de tumores benignos de tejidos

blandos, derivados de fibroblastos o miofibroblastos, de causa desconocida y rara Email:

presentacion, que ocurre tipicamente en la primera o segunda década de la vida. zulay2587@gmail.com

Su localizacion habitual (90 %) es en el tercio distal de las extremidades.

Se presenta un caso de fibroma dseo aponeurédtico en la planta derecha de una Recibido: 13 de abril de 2016
paciente de 31 afios atendida en el Hospital Simé6n Bolivar de Bogota. Aceptado: 11 de julio de 2016

PALABRAS CLAVE: fibroblastos, neoplasias de los tejidos blandos, pie, patologia.

No se reportan conflictos de
interés.

SUMMARY

Calcifying aponeurotic fibroma is part of the group of the soft tissue benign tu-
mors fibroblasts/myofibroblasts derived, of unknown cause and unusual presen-
tation which typically occurs in the first or second decade of life. Its usual loca-
tion, in 90% of cases, is at distal extremities.

We report a case of calcifying aponeurotic fibroma in the sole of the right foot at a
31year old patient treated at the Simén Bolivar hospital in Bogota.

KKEY WORDS: Fibroblasts, soft tissue neoplasms, foot, pathology.

FIGURA 1. A y B. Resonancia magnética, T1 en corte sagital: cambios quirargicos de desbridamiento en la regién plantar del retropié y el
mediopié, con extenso edema de los tejidos blandos y cambios de osteomielitis en el astragalo y el calcaneo, y luxacion del mediopié.
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FIGURA 2. Biopsia de la planta derecha: fragmentos de tejido
fibroso ordenados con centros calcificados, clasicos del
fibroma calcificante aponeurético. Hematoxilina y eosina 10X.

FIGURA 4. Biopsia de la planta derecha: zonas de mayor
celularidad donde se reconocen fibroblastos reactivos ligera-
mente mas epiteliodes, sin pleomorfismo ni atipia citolégica.
Hematoxilina y eosina 10X.

CASO CLINICO

Se trata de una mujer de 31 afios, con un cuadro cli-
nico de aproximadamente 20 afios de evolucion que se
inici6 con una lesion en la planta derecha, no dolorosa
y de crecimiento lento, para la cual recibié multiples
tratamientos médicos, con resolucién aparente.

Desde seis afios atras presenta una ulcera dolorosa
en el sitio de la lesion previa, que le impedia el apoyo
adecuado del pie, manejada quirdrgicamente con
desbridamientos, sin mejoria clinica. De uno de estos
desbridamientos se obtuvo una muestra para estudio
histopatolégico, que no mostré hallazgos de neoplasia
maligna y el diagnoéstico considerado fue un callo dseo

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 310-313
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FIGURA 3. Biopsia de la planta derecha: areas de estroma
de aspecto hialino alrededor de las zonas de calcificacion.
Hematoxilina y eosina 40X.

FIGURA 5. Biopsia de la planta derecha: focos de metaplasia
cartilaginosa adyacentes al area fibrosa del estroma.
Hematoxilina y eosina 40X.

y osteomielitis en resolucién. Como antecedente, la pa-
ciente refiri6 una quemadura en la planta derecha a
los siete afios de edad.

En el examen fisico inicial presentaba una tlcera
plantar derecha, de fondo limpio, con bordes defi-
nidos e irregulares, de 9 X 5 cm, sin exposicion Gsea.
Se practic6 una resonancia magnética del pie derecho
(FIGURAS 1 A Y 1B) en la que se report6 luxacién del
retropié y el mediopié con desplazamiento plantar
del extremo anterior talocalcaneo, asociada a depre-
sion e irregularidades de las superficies articulares,
asi como cambios inflamatorios de los tejidos blandos
periarticulares plantares profundos y superficiales, y
cambios quirdrgicos, con leve aumento del liquido
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FIGURA 6. Planta derecha: aspecto clinico en el sitio de la
lesién original, después de las intervenciones quirdrgicas.

articular pero sin franco derrame, con cambios infla-
matorios sinoviales.

Se tom6 una biopsia amplia de la regiéon plantar de-
recha, reconociéndose una lesién pobremente definida
compuesta por tejido fibroso que rodeaba areas cen-
trales de calcificacion con zonas de fibroblastos reac-
tivos ligeramente mas epitelioides y estroma de aspecto
hialinizado alrededor de algunos focos de calcificacion,
con metaplasia focal cartilaginosa. Estos hallazgos per-
mitieron hacer el diagnoéstico de fibroma 6seo aponeu-
rético (FIGURAS 2-5).

La paciente fue tratada quirargicamente por el Ser-
vicio de Cirugia Plastica y el de Ortopedia, mediante
reseccion del tumor calcaneo derecho mas osteotomia
del calcaneo y cubrimiento con un colgajo pediculado
realizado en dos tiempos. Se propuso una amputacion
debido al riesgo de recurrencia local, lo cual la paciente
no aceptd (FIGURA 6).

DISCUSION

El fibroma 6seo aponeurdtico es un tumor benigno de
tejidos blandos, derivado de fibroblastos o miofibro-
blastos, de causa desconocida y rara presentacion, con
menos de 100 casos publicados en la literatura cienti-
fica'3. Ocurre tipicamente en la primera o segunda dé-
cada de la vida y 1a edad media de diagnostico es a los
12 afios, con un pico de incidencia entre los 8 a 14 afios.
La relaciéon de hombre a mujer es de 2:1, sin evidencia
de herencia familiar"3-,

Fue descrito por primera vez en 1953 por Keasbey,
como fibroma aponeurético juvenil, por detectarse
en nifios y tener un componente de predominio fibro-
blastico. Sin embargo, en 1961, Keasbey y Fanselau lo
catalogaron como fibroma aponeurdtico. Finalmente,
en 1973, Iwasaki y Enjoji nombraron este tipo de lesion
como un fibroma aponeurético calcificante, por pre-
sentar transicion desde un tejido conjuntivo fibroso a
uno fibrocartilaginoso en aquellas regiones donde ten-
dones, aponeurosis y ligamentos se unen al hueso*>>°,

Su localizacién habitual (90 %) es en el tercio distal
de las extremidades: palmas, falanges y regi6n plantar.
En el examen fisico se presenta como un nédulo firme,
movil, de crecimiento lento (meses o afos), no dolo-
roso, con un tamafo promedio de 3 cm de didmetro“>°,
El caso presentado concuerda con la localizacién ana-
tébmica descrita con mayor frecuencia, sin embargo,
es una lesién que habia sido modificada por interven-
ciones quiriirgicas previas.

Rara vez hay historia de trauma o presencia de fac-
tores irritativos locales?, pero la paciente refirié haber
sufrido una quemadura varios afios antes de la apari-
cion de la lesion. Otras localizaciones menos frecuentes
son cuello, mandibula, mufiecas, antebrazos, codos,
brazos, pared abdominal, area paravertebral lumbar,
piernas, tobillos, muslo, area poplitea y rodillas33, Se
ha informado un caso en el cuero cabelludo y otro de
localizacién subungular®s.

Las imagenes diagnosticas, siendo de eleccién la reso-
nancia magnética, son de gran utilidad para evaluar la
extensién del tumor, ayudar a determinar la necesidad
y la localizacion de la biopsia; también, para hacer el
diagnostico y guiar el manejo prequirdrgico, pues per-
mite evaluar la proximidad a estructuras neurovascu-
lares, el compromiso 6seo subyacente y la irrigacién de
la lesion, y determinar el plano de reseccion®5.

Los hallazgos histopatologicos en el presente caso
representan las caracteristicas principales descritas en
la literatura cientifica, como son la proliferacién de fi-
broblastos, el colageno denso del estroma, y areas de
calcificacion y de formacion de cartilago rodeadas por
dicha proliferacion de fibroblastos; estas dos tltimas
predominan en pacientes adultos y nifios mayores. Es
raro observar figuras mitoticas, asi como osificacion™>.

Es importante hacer el diagnéstico correcto de fi-
broma 6seo aponeurético, pues puede confundirse
con sarcoma, fibrosarcoma o pseudosarcoma, y tam-
bién, saber que pueden presentarse signos de infec-
ciéon como la osteomielitis, en especial, cuando las
lesiones estan ulceradas. Por su mayor incidencia en
edades tempanas, es decir, en nifios y adolescentes,
en el diagnoéstico diferencial se deben tener en cuenta
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todos los tumores benignos que hacen parte del grupo
de los tumores fibroblasticos o miofibroblasticos,
como fascitis nodular, hamartoma fibroso de la in-
fancia, miofibroma o miofibromatosis y fibroma de la
vaina tendinosa, entre otros!3.

Como tratamiento se recomienda la extirpacién
local amplia. Se ha descrito tendencia a la recurrencia
local, aproximadamente del 50 %, especialmente en
nifos menores de cinco afios. La transformacién ma-
ligna es muy rara, con un solo caso reportado en la
literatura cientifica37.

CONCLUSIONES

Se presenta este caso de fibroma 6seo aponeurdtico por
ser una entidad de dificil diagnéstico, debido a su rara
presentacion y sus manifestaciones clinicas comunes
a otro tipo de tumores de tejidos blandos, por lo cual
con frecuencia no se diagnostica correctamente, como
sucedi6 inicialmente en esta paciente. Sin embargo,
hay que tener en cuenta que, si bien se clasifica como
un tumor benigno, genera morbilidad en los pacientes
debido a que puede requerirse amputacion de la parte
afectada como tratamiento, lo cual obliga a un segui-
miento prolongado y multidisciplinario, con el fin de
evaluar la recurrencia local.

Para el dermatélogo y el dermatopat6logo es de suma
importancia tener presente que existe una larga lista
de tumores de tejidos blandos, de comportamiento
benigno o maligno, que pueden originarse en la piel
o afectarla secundariamente, para asi, siempre sospe-
char, diagnosticar y tratar oportunamente este tipo de
lesiones, minimizando secuelas y complicaciones.
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La atrofodermia de Pasini y Pierini es una entidad rara, de origen idiopatico, mas

frecuente en mujeres, que se presenta especialmente en el tronco y las extremi- Email:

dades, entre la segunday la cuarta décadas de la vida. Se presentan dos pacientes mdgianf@gmail.com

con la lesion ubicada en el cuello. El primero es una mujer de 57 anos de edad, que
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de cuello. La presentacidn clinica de la atrofodermia de Pasini y Pierini idiopatica
en el cuello es una localizacién que rara vez se ha descrito.

PALABRAS CLAVE: atrofia, dermis, tejido elastico, cuello.

SUMMARY

Background: The atrophoderma of Pasini and Pierini is a rare entity, characte-
rized as idiopathic especially on the trunk and extremities.

Presentation of cases: Case 1. Woman of 57 years of age with a 10-year history of
an asymptomatic atrophic gray area of 3 x 2 cm in the neck. Case 2. A 65-year old
man with two years of evolution of a left anterior cervical lesion of about 10 cm
atrophy of greyish brown coloration.

The clinical presentation of the atrophoderma of Pasini and Pierini of idiopathic
appearance, the neck area is a location that has been rarely described. Two cases
that have similar characteristics in their location are presented.

KEYWORDS: atrophy, dermis, elastic tissue, neck.

INTRODUCCION

La atrofodermia de Pasini y Pierini es un tipo de atrofia dérmica, descrita por Pasini
en 1923, por Pierini en 1936 y renombrada en la literatura por Cafiizares en 19583,
Clinicamente corresponde a la presencia de zonas atroficas de la piel, con hiperpig-
mentacion o hipopigmentacion o sin cambios francos del color, que oscilan entre
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FIGURA2. A.Epidermis ortoqueratosica, leve infiltrado perivascular superficial de linfocitos y fragmentacién de fibras
elasticas. Hematoxilina y eosina, 4X. B. Epidermis ortoqueratésica, leve infiltrado perivascular superficial de linfocitos.
Hematoxilina y eosina, 10X. C. Tinci6n para fibras elasticas que muestra dichas fibras fragmentadas las muestra
fragmentadas.

1y 7 cm, situadas principalmente en el tronco y las
extremidades'. Una localizacién poco frecuente es el
cuello, por lo cual se presentan dos casos que afectan
la zona cervical.

CASOS CLINICOS

Caso 1. Se trata de una mujer de 57 afios, que consultd
por una lesion Ginica en el cuello, de 10 afios de evo-
lucioén, y de crecimiento lento y estable en los Gltimos
cinco afos. Refirié sufrir de hipotiroidismo, en trata-
miento con 75 pg diarios de levotiroxina. En el examen
fisico, presentaba una zona de piel atrofica de 2 x 3
cm, en la zona cervical izquierda, hiperpigmentada,
parda, con bordes netos en acantilado y con areas de

Rew Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 314-317

acentuacion folicular. El reporte histolégico informé
una epidermis ortoqueratésica de grosor normal y co-
lageno hialinizado. Se observaron fibras elasticas dis-
minuidas y fragmentadas con la coloracion especifica
para ellas. La paciente recibi6 tratamiento con mome-
tasona en emulsion al 0,1%, seguido de calcipotriol por
cuatro semanas y tacrolimus al 0,1% por ocho semanas,
sin resolucion del cuadro clinico.

Caso 2. Se trata de un hombre de 66 afios de edad, que
consulté por la apariciéon de lesiones dérmicas en el
cuello que aumentaron de tamafio progresivamente,
con dos meses de evolucion. En el examen fisico pre-
sentaba un area atréfica de 10 cm que cubria la zona
antero-lateral izquierda del cuello, de borde regular y
bien definido, y con areas de acentuacién folicular. La
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CARACTERISTICAS ATROFODERMIA MORFEA
Esclerosis Si
Duracion 10 a 20 afhos 5 afos

Involuciona Raramente
Borde En acantilado Eritemato-violaceo
Anexos Sanos Comprometidos
Fibras elasticas Normales o fragmentadas Normales
Autoinmunidad Si
Dermis Disminuida Aumentada
Disacaridos Disminuidos Aumentados

TABLA 1. Comparacion entre la atrofodermia de Pasini y Pieriniy la morfea.

histologia mostré una epidermis atréfica, ortoquera-
tbsica, y en la dermis superficial y profunda, colageno
denso y discretos infiltrados inflamatorios linfoplas-
mocitarios intersticiales. La coloracion para fibras elas-
ticas confirmé su fragmentacién. El paciente recibi6
mometasona al 0,1%; su evolucion se desconoce, ya
que no asisti6 al seguimiento.

DISCUSION

La atrofodermia de Pasini y Pierini es una forma de
atrofia dérmica, inusual, que afecta con mayor fre-
cuencia a las mujeres, con una relacion de mujer a
hombre de 6:1'. Aparece en cualquier momento de la
vida, pero es mas frecuente entre la segunda y la cuarta
décadas®. Se han descrito dos casos congénitos sin re-
lacién con malformaciones®.

Se muestra como una lesién asintomatica, bien defi-
nida, Gnica o multiple, redonda u oval, hiperpigmen-
tada de color pardo, rosado, violaceo, azul, eucromica
o hipopigmentada; es de crecimiento lento, no indu-
rada y de tamafio variable, que oscila entre milimetros
y centimetros“. Las lesiones pueden confluir, son asin-
tomaticas y no presentan signos de inflamacion®>#6,
Su localizacidn es unilateral o bilateral, caso en el cual
tienden a ser simétricas, y afectar principalmente el
tronco y las extremidades; el cuello es una localizacion
poco frecuente*. Es patognomoénico un borde agudo,

descrito como en acantilado o de huellas en la nieve®.
Afecta con mayor frecuencia el tronco y extremidades,
y no genera compromiso profundo, lo cual ha sido
demostrado con imagenes, como ultrasonido y reso-
nancia magnética®®.

Su causa es desconocida, tiene un inicio insidioso y
se describe como una entidad benigna y asintomatica
que no causa complicaciones. En algunos casos se ha
demostrado asociaciéon con Borrelia burgdorferi hasta
en un 38% o anticuerpos antinucleares (ANA) posi-
tivos; sin embargo, la fuerza de asociacién es contra-
dictoria y varia segtin la ubicacién geografica*”.

Existe controversia sobre si la atrofodermia de Pasini
y Pierini es una variante frustra de morfea o una enfer-
medad distinta, ya que se ha descrito sola o asociada
con esta entidad; sin embargo, los estudios recientes
sugieren que se trata de enfermedades diferentes*®.
La atrofodermia de Pasini y Pierini se puede diferen-
ciar de la morfea en que carece de esclerosis, tiene un
mayor tiempo de duracién, raramente involuciona, pre-
senta un borde en acantilado, se inicia con atrofia que
puede esclerosarse y no se documenta compromiso de
los anexos; las fibras elasticas pueden aparecer dismi-
nuidas o aglutinadas y la cantidad de disacaridos esta
disminuida®®. La morfea se inicia como una placa erite-
matosa o esclerdtica que posteriormente se atrofia, con
un anillo de color lila o violaceo, tiene un curso corto,
raramente involuciona y no tiene un borde en acanti-
lado; suele causar alteracién de los anexos, las fibras
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elasticas son de apariencia normal y clinicamente
muestra un anillo periférico violaceo; en cuanto a los
disacaridos, se encuentran aumentados®.

Para la toma de la biopsia, se recomienda una elipse,
perpendicular al borde, que incluya piel sana y afec-
tada hasta el tejido celular subcutaneo®3.

Los hallazgos en el estudio histopatolégico son mi-
nimos y usualmente no son diagnésticos. La epidermis
tiene una apariencia normal o puede mostrar ligera
atrofia con pigmento en la capa basal. En la dermis,
puede apreciarse un adelgazamiento leve de las papilas
dérmicas, un ligero infiltrado inflamatorio perivascular
linfohistiocitario, edema y melanéfagos en la dermis
superior, asociados a homogenizacion del colageno y
ausencia de compromiso de los anexos™“. En cuanto a
las fibras elasticas, los hallazgos son diversos, desde
normales hasta fragmentaciéon de intensidad diversa;
al comparar la dermis afectada con la piel sana, puede
mostrar un menor grosor>4. En los dos casos descritos
se encontraron cambios en las fibras elasticas y, en el
segundo, hubo cambios inflamatorios leves.

Para sutratamiento se han utilizado diferentes op-
ciones con resultados variables. Se han descrito dife-
rentes reacciones con esteroides topicos y sistémicos, al
igual que con hidroxicloroquina®. Asimismo, se ha uti-
lizado la D-penicilamina y hay reportes satisfactorios
con doxiciclina (los relacionados con B. burdorgferi), en
los cuales no solo se resolvi6 la hiperpigmentacion sino
también la atrofia dérmica'®. Se ha utilizado el laser Q
switched Alexandrita (755 nm) el cual disminuye la hi-
perpigmentacion sin lograr devolver la piel afectada a
su estado normal™.

CONCLUSION

La atrofodermia de Pasini y Pierini es una rara en-
tidad que afecta principalmente a las mujeres de
edad media en el tronco; es de diagnoéstico clinico
con hallazgos histopatologicos sutiles y que debe di-
ferenciarse de otras enfermedades con atrofodermia,
principalmente de la morfea. Se presentan dos casos
de atrofodermia de Pasini y Pierini con localizacién
atipica en el cuello, los cuales recibieron tratamiento-
topico sin mejoria clinica evidente.
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Etica
Parte II

Enfermedad de transmision sexual

Sexually transmitted disease

José Maria Maya*

Enfermedad de transmision sexual

1. Médico, magister en Salud Piiblica y en Direccién Universitaria; profesor titular de Etica y Salud Piiblica; ex rector, Universidad

CES, Medellin, Colombia.

ANALISIS DEL CASO N2 1 DE ETICA

Este caso es real y frecuente en la practica diaria de muchos médicos. La sancién
social y, en algunos casos, la discriminacién que acompaiia a los pacientes con
infeccidn por el virus de la inmunodeficiencia humana o con sida, ha conducido a
que la mayoria quiera evitar que su diagnéstico sea conocido por su familia o por
terceras personas.

El médico tiene la obligacién de informarle al paciente su diagnostico y las
consecuencias del mismo. Igualmente, tiene la obligacién ética de advertirle la
necesidad de examinar a sus contactos permanentes para identificar si estan o no
infectados y proceder a orientarlos sobre el manejo de su situacién. La respuesta
de los pacientes generalmente es negativa por temor a la reaccion de las personas
que comparten su vida como esposo(a) o compafiero(a) permanentes y que
pueden estar infectados, sin saberlo, a través de la relacion sexual.

La negativa del paciente de informar a su pareja, pone al profesional de la salud
ante un dilema ético y humano dificil de afrontar. Por un lado, en virtud del prin-
cipio de respeto por la autonomia del paciente, cree que debe respetar la negativa
de informar pero, igualmente, en virtud del principio de beneficencia, debe pro-
teger a ese tercero involucrado, que se puede beneficiar de las oportunas medidas
preventivas o protegerse del progreso de la infecciéon con intervenciones terapéu-
ticas de diferente tipo.

El respeto por la autonomia del paciente y la obligacion de guardar la confiden-
cialidad de la informacién (secreto profesional) no son absolutas; se relativizan
cuando hay terceros involucrados vy, por ello, la toma de decisiones genera con-
flictos éticos en casos en los que aparecen principios en conflicto.

Para atender esta situacion, por parte del médico se hace necesario utilizar todo
su profesionalismo y su capacidad de generar confianza y empatia en el paciente y
buscar buenos resultados evitando o minimizando el dafio. Se trata de lograr que
el paciente entienda no solo la realidad de su diagndstico y las perspectivas de su
manejo futuro, sino su responsabilidad de proteger a terceros en riesgo y entre los
terceros esta finalmente la comunidad.

Del tino en el abordaje de la situacién y de la capacidad de interacciéon del mé-
dico con el paciente depende el lograr un buen resultado (proteccion a terceros)
con el menor dano posible al paciente. Lo ideal es que el médico explique al pa-
ciente la necesidad de compartir el diagndstico con su pareja y, por ende, invitar
a esta a realizarse los examenes de rigor para identificar su estado al respecto y
tomar las mas oportunas y necesarias decisiones en su manejo.

Hay que entender la dificultad del paciente para encarar esta situacion que, la
mayoria de las veces, coincide con la elaboracién del duelo de su propio diagnds-
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tico y pronéstico. Debemos entender esta situacién y, por ello, hay que tener pa-
ciencia con el paciente y permitirle avanzar en la elaboracion del duelo para me-
jorar su capacidad de enfrentar la realidad de comunicarle él mismo a su pareja la
situacion. Por ello, es necesario plantearle, ademas, la necesidad de consignar en
la historia clinica el verdadero diagndstico y hacer la notificacién correspondiente
al servicio de salud, dado que es un problema de notificacién obligatoria para los
fines de salud publica, proteccion de la comunidad y control de la enfermedad.
Esta situacion es ineludible, lo cual no quiere decir que no debe hacerse con toda
la prudencia del caso y dentro de los limites que permitan la mejor proteccién de
la intimidad del paciente y su derecho a la privacidad. Lo anterior conlleva la obli-
gacion permanente de capacitar al personal de salud para que aprendan como
proteger ambos derechos aun en casos donde estos chocan (derecho de terceros
—incluyendo la comunidad- y derecho personal a la intimidad y proteccién del
secreto profesional).

Si después de una adecuada pedagogia y acercamiento al paciente no se logra
que entienda y acepte asumir la responsabilidad de compartir el diagnostico y
buscar proteger a su compariero(a) permanentemente, el médico debe proceder a
hacerlo, igualmente con el debido tino y prudencia.

La notificacion obligatoria, si es una actividad que compete al profesional y la
institucion, siempre debe realizarse, lo cual no implica que se le oculte al paciente;
por el contrario, se le debe explicar la importancia de hacerlo, no solo por la nor-
matividad legal, sino también por lo importante que es para el conocimiento de la
prevalencia del problema y el disefio de estrategias colectivas para poder obtener
un impacto eficaz.

En otra ocasién analizaremos la actitud del colega ginecé6logo al respecto. Solo
queria, en este caso, dejar explicita otra posible implicacién del manejo de un caso
como el presentado.
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Acantosis nigricans
generalizada benigna de
la infancia, reporte de un
caso

Jimena Maria Peiia

Universidad Nacional de Colombia,
Hospital Universitario de La Sama-
ritana, Bogotd, D.C., Colombia.

Se presenta el caso de una
paciente de 16 afos de edad, que
consulté por un cuadro clinico de
ocho afos de evolucion, consis-
tente en lesiones pardas hiperpig-
mentadas en la piel del téraxy el
abdomen.

Se hizo la valoracion completa

de la paciente con los siguientes
hallazgos. En la piel se encon-
traron maltiples papulas pardas
que confluian formando placas de
aspecto aterciopelado, localizadas
en el cuello, el torax, el abdomen
y la espalda. Los resultados de
hemograma, insulina basaly
poscarga, indice HOMA, glucemia
y peffil lipidico, estaban dentro

de limites normales. En el reporte
de la biopsia de piel, se informé
hiperqueratosis y ligera papilo-
matosis, con areas acantoticas,
elongacion de las crestas papilares
y seudoquistes corneos, hallazgos
indicativos de acantosis nigricans.

Este tipo de acantosis nigricans
no es frecuente en la poblacion

pediatrica sana. Se hizo una
bdsqueda en la literatura de este
tipo de presentacion de esta
entidad en la poblacion pediatrica
en las Pubmed, Medline y Ebsco,
y se analizaron los ocho casos
reportados a la fecha, con un
rango de edad en el momento del
diagnéstico entre los 2y los 18
afos, en los cuales no se encontrd
historia familiar de la enfermedad
y no habia ninguna asociacién con
enfermedad neoplasica o endo-
crina de base.

Acné fulminans inducido
por isotretinoina

Maria Elizabeth Gaviria®
Verdnica Maria Molina?, Liliana
Maria Tamayo3

* Médica, residente de Derma-
tologia, Universidad Pontificia
Bolivariana, Medellin, Colombia

2 Médica dermatéloga, docente,
Universidad Pontificia Bolivariana,
Medellin, Colombia

3 Médica dermatdloga, alergéloga,
docente, Universidad Pontificia
Bolivariana, Medellin, Colombia

Se presenta el caso de un paciente
de sexo masculino de 17 aiios con
acné nédulo quistico de dos afos
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de evolucidn, sin mejoria con
mltiples tratamientos sistémicos
y topicos. Se inici6 isotretinoina
(0,8 mg/kg al dia) y en el segundo
mes presento fiebre, dolor en el
pecho, mialgias, y nédulos dolo-
rosos y hemorragicos en la caray
en la region superior del torax. En
los exdmenes de laboratorio se
encontré leucocitosis, aumento de
los reactantes de fase aguday de
las pruebas hepaticas.

Este paciente ha sido un reto
terapéutico por no presentar
ninguna mejoria con los tratamien-
tos descritos en la literatura para
esta entidad, optandose en dltima
instancia por la terapia inmunomo-
duladora como alternativa para su
manejo, ademas, por el impacto
que esta entidad ha tenido en su
calidad de vida, pues dados los
sintomas, el paciente dejo su vida
escolary abandoné sus competen-
cias deportivas.

OBJETIVO: Aportar conocimientos
nuevos a la comunidad cientifica
sobre el acné fulminans por medio
de la divulgacion de este caso,
cuya importancia radica en las
limitaciones terapéuticas, por lo
que se hace una revision adecuada
de las alternativas disponibles de
acuerdo con su fisiopatologia.

ANTECEDENTES REPORTADOS EN LA
LITERATURA: El acné fulminans fue
descrito por primera vez en 1959
por Burn y Colville. Se estima que



se produce en menos del 1 % de
los casos de acnéy afecta pacien-
tes entre los 13 y los 22 afos de
edad, siendo la forma mas seria
del acné ndédulo-quistico que,
ademas, se ulcera dejando costras
hemorragicas y estd acompanado
de sintomas sistémicos, como
fiebre, artralgia, astenia, pérdida
de peso, artritis, miositis y
alteraciones éseas.

Alser una entidad poco frecuente,
no hay protocolos estandarizados
para su tratamiento; la mayoria

de la evidencia cientificaen la
literatura son reportes de caso.

Se recomiendan los esteroides
sistémicos, la isotretinoina a dosis
bajasy, en ocasiones, los anti-
bidticos orales y la dapsona como
alternativa en caso de intolerancia
a los retinoides orales.

La isotretinoina es un farmaco
que a partir de los 80 ha sido

un gran avance en el manejo del
acné, dado que tiene un impacto
en todas las vias fisiopatolé-
gicas. Desde la descripcion de
esta entidad, se han reportado
alrededor de 30 casos de acné
fulminans inducido o exacerbado
por isotretinoina, al parecer

por la fragilidad que induce

este farmaco en el conducto
pilosebaceo, que hace que sean
mas antigénicos sus productos 'y
aumenta la reaccion inflamatoria,
en la cual también esta implicado
Propionibacterium acnes.

ESTRATEGIA DE BUSQUEDA DE
REVISION: Se utilizaron las pala-
bras clave: acné fulminans, acné
maligno, acné ulceroso febril agudo,
isotretinoina y prednisolona.

PRESENTACION DEL CASO: El
paciente era conocido en el
servicio desde mayo de 2014 por
un cuadro clinico que se inicio

en enero del mismo afio, consis-
tente en lesiones en la caray la
espalda de tipo nédulos y quistes

y cicatrices queloides. Consulto

al Servicio de Dermatologia en

otra institucion y, ante la falta

de mejoria con los antibiéticos
orales, le iniciaron tratamiento en
marzo de 2014 con isotretinoina
(20 mg al dia), con mejoria inicial
y posterior empeoramiento de las
lesiones, tanto en nimero como

en tamaiio, asociado a sintomas
generales como fiebre, asteniay
adinamia. Se hospitaliz6 durante
seis dias, se suspendi6 la isotre-
tinoina (dosis acumulada, 1.380
mg), se desparasité para el manejo
con esteroides, y se hizo control
de exdmenes de laboratorio y de
rayos X por el dolor dseo referido.
Se dio de alta con prednisolona (25
mg) y 6rdenes de infiltracion de los
queloides en la espalda.

Dos meses después, ante la
mejoria de lesiones, aiin con pred-
nisolona se inici6 tratamiento con
isotretinoina (20 mg por semana),
pero con la primera capsula hubo
nueva exacerbacion, por lo que se
decidi6 ordenar nuevos examenes
de laboratorio y en un control
posterior, el 29 de julio del 2014,
se inicio tratamiento con dapsona
(100 mg al dia).

Nuevamente se hospitalizé por
lesiones cutaneas dlcero-necré-
ticas en el toéraxy en la espalda,
ademas de dolor osteomuscular de
predominio axial que no mejo-
raba con opioides. Se sospeché
sindrome SAPHO y fue valorado
por el Servicio de Reumatologia,
que lo descart6 dado que en la
resonancia magnética se evidencio
inflamacion del tejido celular sub-
cutaneoy, en la gammagrafia dsea,
captacion ligera en la columna
cervical sin evidencia de osteitis,
por lo que todo se atribuyé a su
acné fulminans.

El tratamiento actual es con meto-
trexato (15 mg semanales), acido
folico diario y colchicina (1 mg al
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dia). Los tratamientos recibidos

fueron con isotretinoina, dapsona
(100 mg/kg), prednisolona (1 mg/
kg), infiltraciones intralesionales,
retinoides y cicatrizantes topicos.

DiscusiON: Desde la descripcion
del acné fulminans, en la literatura
se han descrito alrededor de 30
casos en los cuales la isotretinoina
fue el desencadenante del cuadro
mediado por mecanismos inflama-
torios e inmunoldgicos. Las dosis
y elintervalo de tiempo entre la
ingestion y la aparicién del cuadro
han variado, seg(n los reportes,
desde las primeras 4 semanas
hasta 8 semanas después del
inicio, lo cual es acorde con el caso
actualmente presentado, en el cual
se atribuyo al medicamento pues
hubo relacion de temporalidad y
causalidad con la isotretinoina en
el momento en que hubo reexposi-
cion a este farmaco.

Algunos autores sugieren que la
asociacion entre acné fulminans e
isotretinoina depende de la dosis,
mientras que otros no estan de
acuerdo; por lo tanto, hasta ahora
no hay consenso al respectoy en la
literatura la informacion disponi-
ble revela que hay casos que se
presentan con dosis dptimas, asi
como con dosis subdptimas. El
paciente del actual reporte desa-
rroll6 esta entidad, incluso con la
exposicion a una dosis minima.

Otro punto importante de esta
asociacion es diferenciar el acné
fulminans del pseudoacné fulmi-
nans. Este Gltimo se presenta en
pacientes que tienen obstruccién
folicular considerable, gran
cantidad de comedones cerrados,
quistes o acné conglobatay en los
cuales la formacion de lesiones
ulceradas y costrosas después de
iniciar la isotretinoina no se asocia
a sintomatologia sistémicay se
debe al efecto del retinoide en el
colagenoy en los desmosomasy en
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la proliferacion vascular. El paciente
presentado tuvo sintomas sistémi-
cos y afeccion osteomuscular que
ha persistido incluso después de
suspender el farmaco, por lo que se
trata de un acné fulminans.

CONCLUSION: Se presenta un caso
de interés que aunque es una enti-
dad poco frecuente y poco repor-
tada en la literatura pediatrica,
debe tenerse en cuenta cuando

se trate de las dermatosis de los
adolescentes, pues causa afeccion
de la calidad de vida por su gran
morbilidad por las manifestaciones
generales, musculoesqueléticasy
su impacto en el aspecto estético
del paciente.

La divulgacion de este caso en

un evento académico aportaala
comunidad cientifica el enfoque
empleado en este paciente y

la manera como se agotan las
medidas terapéuticas disponibles;
ademas, puede ser una estrategia
para obtener una retroalimenta-
cion por parte de dermatdlogos
con experiencia sobre este tema en
el ambito internacional.
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Acrodermatitis
enteropatica, una
entidad poco frecuente

Maria Angélica Macias?,
Ana Maria Téllez?, Carolina
Hernandez3

1 Médica, dermatéloga pediatra,
Hospital Simén Bolivar, Bogotd,
D.C., Colombia

2 Médica, residente de Derma-
tologia, Fundacién Universitaria
Sanitas, Bogotd, D.C., Colombia

3 Médica, residente de Pediatria,
Universidad Militar Nueva Gra-
nada, Bogotd, D.C., Colombia

INTRODUCCION: La acrodermatitis
enteropatica es una condicion
poco frecuente causada por la
deficiencia de cinc, de origen
congénito autosdomico recesivo o
adquirido. Fue descrita por Brandt
en 1936; posteriormente, en 1942,
Dambolt y Closs la denominaron
acrodermatitis enteropatica. No
obstante, solo hasta 1974 Mohyna-
han estableci6 su asociacion con la
deficiencia de cinc.

MATERIALES Y METODOS: Se trata de
un paciente de sexo masculino de
22 meses de edad, que presen-
taba un cuadro clinico de cuatro
meses de evolucion consistente

en eritemay descamacion, que se
inici6 en la region cervical y poste-
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riormente se extendio al tronco, la
caray las extremidades, asociado
a pérdida de pelo, cambios ungu-
lares, hiporexia, pérdida de pesoy
diarrea en los @ltimos dos meses.

Como antecedentes de importan-
cia, la madre referia gestacion sin
complicaciones, adecuado control
prenatal, parto vaginal a término
(42 semanas) con tallay peso ade-
cuados para la edad de gestacion.
El neurodesarrollo estuvo dentro
de los limites normales. Tuvo
lactancia materna exclusiva hasta
los nueve meses de edad, con
posterior inicio de alimentacién
complementaria y suspension

de la lactancia materna a los 18
meses de edad.

En el examen fisico se encontrd
un paciente en regular estado
general,con bajo peso para la
edad (9,6 kg) y talla de 78 cm.
Presentaba numerosas placas
eritemato-descamativas de bordes
irregulares mal definidos con
costras hematicas y melifluas en
la superficie, que comprometian
la cara interna de los muslos,

el periné, las rodillas y la cara,
donde se acentuaban en la region
periorbitaria, la perioral y la nasal.
En elabdomen y los muslos habia
algunas papulas escoriadas. En
el cuero cabelludo se encontré
remanente de pelo ralo rubio,

y habia pérdida parcial de las
cejasy las pestafas, paroniquiay
distrofia ungular.

ResuLTADOS: Con la impresidon
diagndstica de acrodermatitis
enteropatica e impétigo, se inicid
manejo con vaselina y acido fusi-
dico topico dos veces al dia, y sul-
fato de cinc oral (3 mg/kg al dia),
con lo cual se resolvio la diarrea
y present6 mejoria progresiva de
las lesiones cutaneas, las cuales
desaparecieron por completo
después de cuatro semanas de
tratamiento.
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DiscusION: El cinc es un oligoe-
lemento esencial que regula

el metabolismo de proteinas,
lipidos y acidos nucleicos, asi
como procesos de transcripcion
génica encargados de mantener la
funcion del sistema inmunitario.
Es fundamental en los procesos de
crecimiento y maduracion celular,
reparacion tisulary en el funciona-
miento del sistema inmunolégico.
Aproximadamente, el 6 % del cinc
corporal se encuentra en la piely
no existen reservas que suplan las
necesidades diarias, por lo cual es
fundamental una dieta adecuada.
Solo del 20 al 40 % del cinc inge-
rido es absorbido en el duodeno
distal y yeyuno proximal, mediante
dos mecanismos: el paso para-
celulary el transportador Zip4
codificado por el gen SLC39A.

El déficit de cinc se clasifica

en cinco tipos: I: ingestion
inadecuada de cinc; Il: pérdidas
excesivas; lll: malabsorcion; IV:
demandas elevadas, y V: otras
causas (sindrome de Down y
defectos congénitos del timo).
La acrodermatitis enteropatica
congénita pertenece al tipo Il y
se debe a una mutacion en el gen
SLC39A4, ubicado en el cromo-
soma 8q24.

La acrodermatitis enteropatica

se manifiesta durante los pri-
meros meses de vida, después

de la suspension de la lactancia
materna, durante la cuartaala
décima semana de alimentacion
con férmula. En los recién nacidos
que no reciben lactancia materna,
aparece mas temprano, entre los
4y los 10 dias de vida, cuando

las reservas de cinc ya se han
agotado.

Las manifestaciones clinicas son
las mismas que en los casos de
deficiencia secundaria de cinc
por otras causas. Clasicamente,
se presenta con la triada de
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dermatitis, alopecia y diarrea, sin
embargo, esto solo ocurre en el 20
% de los casos. Las manifestacio-
nes cutaneas consisten en placas
eritematosas, con descamacioény
costras, con distribucion periori-
ficialy distal, simétricas sobre las
zonas extensoras. El compromiso
periorificial de la boca, la nariz,
los parpados, la region perineal

y la anogenital es caracteristico,
como en este caso. El compromiso
de los anexos se manifiesta

con cambios de color del pelo,
alopecia, paroniquia, onicélisis y
distrofia ungular, como en el caso
descrito. Después de los cambios
cutaneos, se inicia la diarrea.

La principal complicacion de la
acrodermatitis enteropatica es

la inmunodeficiencia secundaria
al compromiso de la reaccion
inmunitaria humoraly celular.

Los hallazgos histopatolégicos de
la acrodermatitis enteropatica son
similares a los de otras dermatosis
por déficit nutricional. Se observa
hiperqueratosis psoriasiforme,
paraqueratosis confluente,
necrolisis del estrato granuloso

y espinoso con queratinocitos de
citoplasma palido, formacion de
vacuolas y globos, que pueden
llevar a la formacién de vesiculas
y ampollas. En la dermis papilar
suele haber edema con dilatacion
vascular e infiltrado linfocitario
perivascular. Estos hallazgos no
son patognomdénicos, pero si

son dtiles para descartar otras
entidades.

El diagndstico de la acroderma-
titis enteropatica es clinico. Al
determinar la disminucion de la
concentracion sérica de cinc, se
corrobora el diagnéstico. El valor
sérico normal del cinc es de 70
pg/dl, un valor menor de 50 pg
es sugestivo de acrodermatitis
enteropatica. La medicién de
enzimas dependientes del cinc,
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como la fosfatasa alcalina, pueden
ayudar en el diagnéstico.

El diagnéstico diferencial es
amplio, incluye diferentes
entidades como la psoriasis, la
dermatitis seborreica, la derma-
titis atépica, la epidermélisis
ampollosa, la fibrosis quistica,

el glucagonoma, la candidiasis
diseminada, la pelagra, la hipovi-
taminosis, la enfermedad celiacay
la queratodermia palmo-plantar.

El tratamiento de la acroderma-
titis enteropatica consiste en la
administracion oral de cinc. Se
prefiere el sulfato de cinc por su
mejor tolerancia, en dosis diarias
de 3 mg/kg. La respuesta al
tratamiento suele ser muy rapida,
se inicia en 24 a 48 horas, con
resolucion del cuadro clinico tras 2
a 4 semanas, como se observo en
esta paciente.

CONCLUSIONES: La acrodermatitis
enteropatica es una entidad
poco frecuente que cursa con

un importante compromiso
cutaneo, pudiéndose desarrollar
complicaciones sistémicas; sin
embargo, es de buen prondstico
con el tratamiento adecuado y
oportuno, razén por la cual debe
ser reconocida y tratada a tiempo
por dermatédlogos y pediatras.

Aplasia cutis congénita,
presentacion poco usual
Edgar Piedra, Carlos Gonzalez

Hospital Occidente de Kennedy y
Universidad El Bosque, Bogotd,
D.C., Colombia

INTRODUCCION: La aplasia cutis

congeénita fue descrita y publicada
por primera vez por Cordon, en
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1767. Se caracteriza por la ausen-
cia congénita de piel en un area
circunscrita y puede comprometer
cualquier area corporal, aunque
el 70 % suele estar en la piel del
cuero cabelludo y, el otro 30 %, en
el resto del cuerpo. Puede presen-
tarse de forma circular, poligonal
o lineal, y variar su tamafo desde
unos pocos milimetros hasta 10
cm, aproximadamente, segiin la
superficie afectada.

Su morfologia es variada 'y
depende del momento de presen-
tacion intrauterina, por lo cual, si
se desarrolla de manera tem-
prana, Gnicamente se observara
una cicatriz alopécica (en caso de
que esté en el cuero cabelludo),
mientras que si se desarrolla en
etapas tardias de la gestacion, se
apreciara desde una exulceracion
hasta una verdadera dlceray
puede comprometer estructuras
profundas.

La aplasia cutis congénita se
traduce en una alteracién del
desarrollo de la piel in utero; no
existe una causa (nica, sino que
puede deberse a miltiples causas
(exdgenas y endégenas), que
incluyen traumatismos intrauteri-
nos, infecciones viricas, farmacos
teratégenos o bridas amnidticas,
fendmenos que implican un
compromiso vasculary factores
genéticos. De ahi que se tengan
varias clasificaciones, siendo la
de Frieden, publicada en 1986, la
mas utilizada; en ella se separa la
aplasia cutis congénita en nueve
grupos, segin la localizacion,

la presencia o ausencia de otras
anomalias asociadas y el patrén
genético de herencia. El diagnoés-
tico es clinico, y el tratamiento
depende del compromiso corporal
y la afectacion de tejidos profun-
dos, desde un manejo conserva-
dor hasta la cirugia, con colgajos,
injertos o craneoplastia, etc.

CASoO cLiNICO: Se trata de un
recién nacido de una semana de
vida que presentaba en la cara
anterior de la pierna izquierda una
exulceracion de aspecto membra-
noso, brillante, de predominio en
la cara anterior de la rodilla y el
dorso del pie izquierdo, de forma
poligonal. En la cara anterior de

la tibia se sugiere un proceso cica-
tricial. En la radiografia de piernas
se observo hipoplasia distal de

la tibiay el peroné de la pierna
izquierda. No se observaron otras
alteraciones que sugirieran su
asociacion con otras entidades o
sindromes.

DiscusION: Se presenta el caso de
una paciente con cuadro clinico
indicativo de aplasia cutis congé-
nita, entidad poco frecuente, y su
asociacion con hipoplasia 6sea
de la pierna izquierda que sugiere
compromiso por bridas amniéti-
cas como causa del trastorno; por
tal razén, hace parte del grupo 9
de la clasificacion de Frieden.

CONCLUSION: Se presenta el caso
de un recién nacido con aplasia
cutis congénita en la extremidad
inferior, presentacion poco
habitual, asociada a hipoplasia
de tibia y peroné; su importancia
radica en la asociacién con otras
entidades o sindromes, los
cuales requieren un tratamiento y
seguimiento diferentes.
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Areas estriadas de
atrofia y maculas
pigmentadas de
distribucion blaschkoide
en dos pacientes con
sindactilia

Catherine Alba*, Ménica
Novoa?, Mauricio Torres?,
Ivonne Bohérquez*, Oscar
Mora3, Edgar Olmos3, Antonio
Barrera*

1 Médica, residente de Dermatolo-
gia, | afio, Fundacién Universitaria
de Ciencias de la Salud, Hospital
San José, Bogotd, D.C., Colombia

2 Médica, dermatéloga pediatra;
docente, programa de Dermato-
logia FUCS, Hospital San José,
Hospital Infantil de San José,
Bogotd, D.C., Colombia

3 Médico dermatélogo; docente,
programa de Dermatologia FUCS,
Hospital San José; jefe del servicio,
Hospital Infantil de San José,
Bogotd, D.C., Colombia

4 Médico, dermatélogo pediatra,
dermatopatdlogo; docente,
programa de Dermatologia FUCS,
Hospital Infantil de San José,
Bogotd, D.C., Colombia

INTRODUCCION: La hipoplasia
dérmica focal, también conocida
como sindrome de Goltz, es una
genodermatosis dominante ligada
al cromosoma X, que se caracteriza
por atrofia congénita lineal o
reticulada, lesiones hipopigmen-
tadas o hiperpigmentadas que
siguen las lineas de Blaschko con
frecuentes telangiectasias pro-
minentes. Afecta principalmente

a las mujeres, con una incidencia
estimada de1:50.0000 a 1:150.000
en la poblacion general.

El 6rgano comprometido con mayor
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frecuencia es la piely le siguen
alteraciones esqueléticas, oculares
y malformaciones dentales y, con
menor frecuencia, defectos de la
pared abdominal, alteraciones
renales y malformaciones cardia-
cas congénitas.

MATERIALES Y METODOS: Se
presenta el caso de una nifia recién
nacida de 36 semanas que fue
enviada a interconsulta a nuestro
servicio por lesiones atréficas y
algunas de aspecto vascularen la
region abdominaly los miembros
inferiores, con antecedentes de
madre adolescente de 16 afos con
lesiones similares sin estudios
previos de su enfermedad.

En el examen fisico se encontrd
una recién nacida con placas atré-
ficas confluyentes de distribucion
blaschkoide en flancos, dorso y
region inguinal, asociadas a placas
telangiectasicas prominentes en la
cara externa de la pierna derecha.
Ademas, se evidenci6 sindactilia
entre el segundo y el tercer dedo
del pie derecho, sin otros hallaz-
gos de importancia.

La madre de 16 afios presentaba
lesiones atréficas, principalmente
en la cara interna de los miem-
bros superiores, con presencia

de maculas hipopigmentadas e
hiperpigmentadas de color pardo
oscuro, arremolinadas, de distri-
bucion blaschkoide en el troncoy
las extremidades, alteracion del
esmalte dentaly dientes en sierra,
sindactilia entre el tercero y cuarto
dedo de la mano derecha, al igual
que entre el cuarto y el quinto
dedo del pie derecho.

Con la impresion diagnéstica de
sindrome de Goltz, se solicito eco-
cardiograma, ecografia abdominal
total y manejo interdisciplinario
con los servicios de Genética,
Ortopedia Infantil y Oftalmologia.

RESULTADOS: La ecografia abdo-
minal totaly de las vias urinarias
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fueron normales; en el ecocardio-
grama se observo foramen oval
permeable de 1 mm, sin otras
alteraciones. No se evidenciaron
alteraciones oftalmolégicas y los
servicios de Genética y Ortopedia
confirmaron el diagnéstico.

DiscusiON: La hipoplasia dérmica
focal afecta principalmente a las
mujeres, es secundaria a mutacio-
nes en el gen PORCN localizado
en el cromosoma X p11.23. Es pre-
sumiblemente mortal en varones
homocigéticos.

Se presentan dos casos de
sindrome de Goltzen en mujeres
(madre e hija) con hallazgos
cutaneos y extracutaneos que con-
firman el diagnéstico. Las lesiones
cutaneas no forman ampollas y son
estaticas, por lo que en nuestros
casos se descartd incontinencia
pigmenti. Tampoco presentaban
alteraciones neurolégicas ni otras
malformaciones genéticas, por lo
que se concluyé que se trataba de
hipoplasia dérmica focal.

CONCLUSION: Se presentan dos
casos clinicos de mujeres con
diagnéstico de hipoplasia dérmica
focal en diferentes espectros de

la enfermedad, dados por la edad
de cada paciente, una recién
nacida con sindactilia en la que

se evidenciaron lesiones atréficas
y telangiectasias prominentes en
las extremidades, y otra paciente
con los cambios residuales de

la atrofia cutanea y con maculas
hipopigmentadas e hiperpigmen-
tadas distribuidas en el troncoy
en las extremidades, de aspecto
blaschkoide, asociados a sindacti-
liay alteraciones dentarias.

Cabe resaltar la importancia de
hacer un buen interrogatorio a

la familia, un adecuado examen
fisico y manejo interdisciplinario
para llegar al diagnéstico, ya que
muchos casos son subdiagnosti-
cadosy, por ende, no publicados,
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lo que hace que en Colombia no
existan datos claros de la inciden-
cia de la enfermedad.

Cutis marmorata
telangiectasica
congénita, asociada
con anomalias
osteoarticulares,
oculares y del sistema
nervioso central

Jhonatan Quintero?, Ana
Patricia Insuasty?, German
Santacolomas3, Clara Ivone
Soto3

1 Médico, residente | de Derma-
tologia, Universidad de Caldas,
Manizales, Colombia

2 Médica, residente Il de Derma-
tologia, Universidad de Caldas,
Manizales, Colombia

3 Médico dermatélogo, Uni-
versidad de Caldas, Manizales,
Colombia

Se trata de un paciente de 12
afos quien presentaba desde el
nacimiento una malformacién
vascular distribuida en el tronco
y las extremidades superiores,
asociada con hemiatrofia facialy
corporal izquierdas, estrabismo

y retraso en el desarrollo psico-
motor. Se le hizo seguimiento
interdisciplinario por genética,
ortopedia, oftalmologia, neurope-
diatrfa y terapia ocupacional, y se
sometio a correccion quirdrgica
del acortamiento de la extremidad
inferiory del estrabismo.

En mayo de 2014, asistié a la
consulta de dermatologia por
presentar verrugas virales en los
dedos de las manos y fue remitido
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al Ateneo de Dermatologia, al cual
llegd algo mas de un afio después,
con las presunciones diagnésticas
de sindrome de Proteus o sin-
drome de Klippel-Trenaunay.

Al examen fisico se encontré una
malformacion vascular capilar,
marmorea y reticulada, distri-
buida asimétricamente en la cara
anteriory la posterior del toraxy

en las extremidades superiores,
indicativa de cutis marmorata
telangiectasica congénita. Conco-
mitantemente, presentaba hemia-
trofia facial y corporal izquierda,
asimetria de la cintura escapular,
escoliosis de convexidad izquierda,
marcha disfuncional, hipertelo-
rismo y retraso en el desarrollo del
lenguaje. En la dermatoscopia de la
anomalia vascular, se observaron
telangiectasias y un plexo subpapi-
lar dilatado.

Chikungunya ampolloso
en un lactante, reporte
de un caso

Jhonatan Quintero?, Johanna
Isabel Guerraz, German
Santacolomas

1 Médico, residente | de Derma-
tologia, Universidad de Caldas,
Manizales, Colombia

2 Médica, residente | de Pediatria,
Universidad de Caldas, Manizales,
Colombia

3 Médico dermatélogo, Uni-
versidad de Caldas, Manizales,
Colombia

Se trata de un lactante de 4 meses
de edad, remitido del hospital
local de La Dorada, Caldas, por

un cuadro clinico de tres dias de
evolucion consistente en fiebre de

39,5 2C, asociado con exantema
maculo-papular distribuido en el
tronco y las extremidades; poste-
riormente, aparicion de vesiculas,
ampollas y areas denudadas sobre
lesiones previas de miembros infe-
riores; ademas, presentaba una
ampolla hemorragica y purulenta
en la falange distal del tercer dedo
de la mano izquierda. El pediatra
sospecho estafilodermiay choque
séptico estafilococico, e inicid
tratamiento con clindamicina
intravenoso.

Fue valorado por dermatologiay se
plante6 la posibilidad de una infec-
cion inicial por virus del chikun-
gunya, teniendo en cuenta la
procedencia de un area endémicay
el antecedente de que su madre y
su hermano mayor se encontraban
en estado de convalecencia por
esta misma enfermedad.

Se tomaron hemocultivos y cultivo
de secrecion del dedo, y en ambos
se aislé Staphylococcus aureus
resistente a la meticilina. Se
investigd la infeccion por chikun-
gunya, encontrandose una PCR
negativa (al décimo dia de iniciado
el cuadro), pero la ELISA, tanto IgM
como IgG, fueron positivas para la
infeccion por el virus.

Las lesiones se trataron local-
mente y se complet6 el ciclo de
antibiotico, con una evolucion
satisfactoria. Se hizo la respectiva
notificacion epidemiolégica.
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Dermatitis perioral
granulomatosa
idiopatica en un lactante
menor, presentacion de
un caso

Carolina Cortés, Carolina
Medina

Universidad Nacional de Colombia,
Bogotd, D.C., Colombia

INTRODUCCION: La dermatitis
perioral granulomatosa infantil
es una variante infrecuente de la
dermatitis perioral. Se trata de
una entidad de etiologia desco-
nocida que se caracteriza por la
presencia de papulas pequeiias,
eritematosas y pardo amarillen-
tas, localizadas en las regiones
perioral, perinasaly periocular;
tipicamente, se presenta en ambos
sexos en la edad prepuberal; sin
embargo, hasta el momento no se
han reportado casos en lactantes
menores.

PRESENTACION DEL CASO: Se trata
de un niiio de cuatro meses

de edad, sin antecedentes de
importancia, con un cuadro
clinico de tres semanas de
evolucion de papulas eritematosas
y amarillentas de localizacién
perioraly periocular. Previamente
habia sido valorado en el servicio
de urgencias pediatricasy lo
manejaron con cefalexina oraly
acetato de aluminio tépico, sin
obtener mejoria.

Acudi6 a consulta y se encontré un
paciente en buen estado general
con el examen fisico descrito. Se
interrogd por el uso de corticoides
topicos, lo cual fue negado por la
madre de forma vehemente. Se
tomao biopsia de piel que reporté
dermatitis perioral granulomatosa
y se inicio tratamiento con sulface-
tamida sédica ocular, eritromicina
topicay cinc oral, con excelente
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mejoria evidenciada en el control
dos semanas después.

DiscusION: La dermatitis perioral
granulomatosa infantil es una
entidad reportada por primera
vez en 1970 por Gianotti, quien la
denomind en ese entonces “erup-
cion facial infantil en afrocaribe-
fios”; sin embargo, afios después
se reportaron casos en niios
caucasicos, por lo cual se conoce
ahora como “dermatitis perioral
granulomatosa de la infancia”.

Su etiologia es desconocida, sin
embargo, en la mayoria de los
casos descritos se ha asociado

con el uso de esteroides topicos

a largo plazo, hecho que fue
descartado en nuestro paciente. En
la literatura cientifica se han infor-
mado casos de preadolescentes

en quienes se documento el uso
previo de esteroides t6picos o la
exposicion a alérgenos o irritantes,
siendo exoético encontrar casos en
lactantes menores no asociados
con medicamentos topicos,

como los corticoides, como es el
presente caso.

En la histopatologia se encontra-
ron infiltrados granulomatosos
dérmicos interfoliculares y perifo-
liculares, consistentes en células
epitelioides y células gigantes
multinucleadas, sin necrosis de
caseificacion.

Los diagnésticos diferenciales
incluyeron dermatitis perioral,
rosacea granulomatosa, sarcoido-
sis y lupus miliar diseminado.

El tratamiento consiste en la sus-
pension de los agentes causalesy
la aplicacion topica de metronida-
zol o eritromicina. Se han repor-
tado casos con éxito terapéutico
con minociclinay tacrolimus.

CoNncLUSION: La dermatitis perioral
granulomatosa infantil representa
una forma granulomatosa de la
dermatitis perioral en nifios. Segin

1soc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre),

los reportes publicados, solo el

10 % de los casos se presentan

en nifios menores de 15 afios y

es extremadamente infrecuente
encontrarlos en lactantes menores,
como este paciente; es aiin mas
interesante la ausencia de expo-
sicion a corticoides topicos que
pudieran exacerbar la enfermedad.

Se presenta el caso de un lactante
menor con dermatitis perioral
granulomatosa confirmada por
biopsia, sin asociacién a uso de
esteroides topicos.

Enfermedad ampollosa
adquirida en una nina de
5 afos de edad

Nathalie Diaz, Natalia Vargas,
Ricardo Rueda

Universidad del Valle, Cali,
Colombia

Se presenta el caso de una
paciente de cinco afos de edad,
procedente de Istmina (Chocd),
sin antecedentes personales de
importancia, que fue remitida

al Servicio de Dermatologia por
presentar, desde los tres afios de
edad, ampollas tensas, inicial-
mente en la parte superior del
térax, que luego se generalizaron
y comprometieron la mucosa oral.

En el examen fisico se encontro:
una paciente de fototipo VI, con
pequeias Glceras en la mucosa
oral, ampollas tensas y flictenas,
algunas de estas hemorragicas,
sobre piel sana, localizadas
principalmente en el mentén,
eltroncoy las extremidades.
También, se observaron miltiples
placas hipopigmentadas, con
quistes de milio (milium) que
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afectaban la cara, el tronco y las
extremidades, con compromiso
importante del dorso de las
manos y los pies, asociadas a
distrofia ungular del primero y
tercer dedo del pie izquierdo y del
quinto dedo de ambos pies.

Con estas caracteristicas clinicas,
se plantearon los siguientes diag-
nosticos diferenciales: penfigoide
ampolloso, dermatosis IgA lineal
de la infancia, epidermélisis
ampollosa adquirida y lupus
ampolloso. Ante la presencia

de una enfermedad ampollosa
adquirida extensa en una
paciente pediatrica proveniente
de un area rural, se decidié dar
manejo intrahospitalario para
adelantar el estudio adecuado de
su enfermedad.

Se tomaron dos biopsias de piel
y en la histopatologia se reporté:
ampollas subepidérmicas con
infiltrado mixto linfocitario y
polimorfonuclear neutréfilo, con
escasos eosindfilos. En la inmu-
nofluorescencia directa se reportd
un depésito lineal de la fraccién
C3 en el pisoyen eltecho de la
ampolla, con un depésito débil de
1gG en su piso, e IgA negativa.

En los examenes de laboratorio
complementarios se encontra-
ron normales el hemograma,

la glucemia, la albdminay las
pruebas de funcion hepaticay
renal. La glucosa-6-fosfatoy la
deshidrogenasa (cuantitativa)
fueron normales, y los titulos de
ANAy ENA fueron negativos.

Con estos hallazgos clinicos e
histopatoldgicos, se estableci6

el diagnéstico de epidermalisis
ampollosa adquirida y se inicié el
tratamiento con gasas con vaselina
sobre las flictenas, prednisolona (1
mg/kg al dia) y dapsona (1,6 mg/
kg al dia), obteniéndose mejoria
parcial de las lesiones; por este
motivo, en el Gltimo control se
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decidio ajustar la dosis de predni-
solona a 1,5 mg/kgaldiay, lade
dapsona, a 2 mg/kg al dia.

Epidermélisis ampollosa
adquirida: a propésito de
un caso

Maribel Gallego, Diana
Cristina Zuluaga, Luis Alfonso
Correa

Seccion de Dermatologia, Uni-
versidad de Antioquia, Medellin,
Colombia

Se presenta el caso de un
paciente de sexo masculino de
siete afios de edad, procedente
de Névita (Chocd), que ingresé el
25 de febrero de 2015 al Hospital
Universitario San Vicente Funda-
cion por presentar ampollas de un
aiio de evolucion que se iniciaron
en los miembros superiores y,
posteriormente, se generalizaron
hasta afectar todos los segmentos
corporales. Habia recibido trata-
miento en el hospital local con
antibiéticos orales, betametasona
tépicay sulfadiazina de plata en
crema, sin ninguna mejoria.

Alingreso se encontr6 un paciente
en regulares condiciones genera-
les, con desnutricion global mode-
rada; en el examen fisico derma-
tolégico se encontraron ampollas
tensas con contenido serohema-
tico, areas denudadas y quistes

de milio (milium) en extremidades
y tronco; ademas, pérdida de las
ufias, principalmente en los dedos
de los pies. Tenia afeccién del 8o
% de la superficie corporal total,
aproximadamente.

Ante la sospecha diagnostica de
un penfigoide ampolloso, se tomé

biopsia de piel para hematoxilina
y eosina e inmunofluorescencia
directa. En el estudio histopato-
logico se reportd una enfermedad
ampollosa subepidérmica por
clasificar por inmunofluorescencia.
La inmunofluorescencia directa fue
positiva para IgG y C3 en el piso de
la ampolla, con hendidura salina.
Con los hallazgos clinicos e
histopatologicos se establecio el
diagndstico de una epidermdlisis
ampollosa adquirida.

Se inici6 el tratamiento con
prednisolona a dosis diaria de

1 mg/kg, que se aumentd hasta

2 mg/kg por falta de mejoria, y
dapsona a dosis diaria de 2 mg/
kg. Posteriormente, se adiciond
micofenolato de mofetilo a

dosis de 1 g/dia por la escasa
mejorfa con el tratamiento inicial.
Después de dos meses de tratarlo
con los tres inmunomoduladores,
el paciente mostré una reaccion
terapéutica satisfactoria.

Durante la hospitalizacion desa-
rroll6 hipertension arterial, que
requirid manejo por nefrologfa
pediatrica.

Permanecio6 hospitalizado hasta
el 7 dejulio de 2015, cuando fue
dado de alta con escasas ampollas
que predominaban en los sitios
de traumay con un compromiso
aproximado del 10 % de la superfi-
cie corporal total.

La epidermolisis ampollosa adqui-
rida es una enfermedad rara en
los nifios, que se caracteriza por
ser de dificil manejo y tener una
remisién muy lenta, como lo pudi-
mos ver en este paciente, quien
requirid la suma de tres inmuno-
supresores y una hospitalizacion
prolongada para lograr el control
de la enfermedad. Cabe destacar
que la Gnica complicacion que

se presenté el paciente durante
la estancia hospitalaria fue la
hipertension arterial sistémica
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asociada al uso de esteroidesy
que no se presentaron infecciones
a pesar de la inmunosupresion
farmacoldgica.

Adolescente con
equimosis espontaneas:
dilema diagnéstico

Angela Andrea Peiia, Ana
Bolena Cardozo, Carolina
lvette Cortés

Universidad Nacional de Colombia,
Hospital Universitario de La Sama-
ritana, Bogotd, D.C., Colombia

INTRODUCCION: El sindrome

de Gardner-Diamondes es una
entidad poco frecuente, descrita
en mujeres jovenes, caracterizada
por la aparicion de equimosis
dolorosas en cualquier area de la
extension corporal, con mayor fre-
cuencia en las extremidades, y que
usualmente se asocian a episodios
de estrés fisico o emocional.

MATERIALES Y Métodos: Se pre-
senta el caso de una paciente de16
afos de edad, que presentaba
equimosis en los miembros supe-
riores, de un afo de evolucion, sin
trauma fisico desencadenante.

En el examen fisico se observaron
maculas purpdricas entre 30y

60 mm distribuidas en hombros,
brazosy antebrazos.

RESULTADOS: Se solicitaron hemo-
grama, pruebas de funcién renal,
perfil autoinmunitario, transami-
nasas, pruebas de coagulacion

y electroforesis de proteinas,
cuyos resultados fueron normales.
En la biopsia de piel se observé
extravasacion de eritrocitos, sin
infiltrados inflamatorios, signos de
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vasculitis ni cambios epidérmicos
asociados. Se hizo una prueba de
infiltracion con eritrocitos propios
y se observé la aparicion de equi-
mosis discreta a las 24 horas.

DiscusION: El sindrome de
Gardner-Diamond es una entidad
poco descrita en nifios y adoles-
centes, probablemente debida
una vasculopatia autoinmunitaria
con sensibilizacion a la fosfatidil-
serina del estroma eritrocitario.
No se encuentran alteraciones

en las pruebas de hemostasia ni
evidencia de vasculitis, aunque si
pruebas positivas de autosensibi-
lizacion.

CONCLUSION: Se presenta el caso
de una entidad poco descrita en
nifos, que representa un reto
diagndstico debido a su asociacion
frecuente con psicopatologia, sin
alteraciones en los examenes de
laboratorio.

Eritema discromico
perstans: presentacion
de tres casos en nifos

Maria Fernanda Corrales,

Sol Beatriz Jiménez, Isabel
Cristina Vasquez, Jorge Gutié-
rrez, Carolina Velasquez, Ana
Cristina Ruiz

Universidad CES, Medellin,
Colombia

CAso0 1: Se trata de una paciente
de 13 afios de edad, residente en
Itagiii, que consulté por un cuadro
clinico de dos aiios de evolucion
de aparicién de manchas oscuras,
las cuales habfan aumentado de
tamaiio progresivamente y se
iniciaron después de presentar
varicela. Recibié tratamiento con
clofazimina, prednisolona oraly
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esteroides topicos, sin mejoria. La
paciente manifest6 gran afectacion
de su calidad de vida, debido a que
sufria de matoneo en el colegio.
Neg6 antecedentes patologicos de
importancia.

En el examen fisico presentaba
maculas hiperpigmentadas
grisaceas con bordes eritema-
tosos, simétricas, localizadas

en los antebrazos y en la frente.
No se observo descamacion.

En la biopsia se evidenciaron
melanéfagos, con aumento del
pigmento y formacién de vacuolas
de la membrana basal, hallazgos
caracteristicos de la dermatosis
cenicienta.

CAso 2: Se trata de una paciente
de siete afos, procedente del area
rural de Antioquia, con historia

de varios afios de evolucion de
aparicion de lesiones grisaceas en
brazos, piernasy cara. Fue llevada
a consulta de Dermatologia por su
madre debido a la rapida progre-
sion de las manchas, las cuales
comprometian un area significativa
de su cuerpo. Habia recibido
miltiples tratamientos sin ninguna
mejoria. Neg6 antecedentes
patolégicos o familiares.

En el examen fisico se observaron
miltiples maculas hiperpigmen-
tadas de color gris, mal definidas,
localizadas en la cara, el abdomen
y las extremidades. En el estudio
histoldgico presentaba melané-
fagos, aumento de pigmentoy
formacion de vacuolas de la mem-
brana basal que es un hallazgo de
la dermatosis cenicienta.

CAso 3: Se trata de un paciente

de sexo masculino de 16 afios de
edad que dos aiios y medio atras
empezd a presentar manchas
grisaceas en la caray el cuello, que
posteriormente se generalizaron y
extendieron a mas del 8o % de la
superficie corporal. Desde hacia
cinco meses no asistia al colegio
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porque se sentfa intimidado por su
aspecto fisico.

En la evaluacion clinica se
evidenciaron maculas grisaceas,
algunas mal definidas, locali-
zadas en la cara, el pecho, la
espalda, el abdomen, los brazos
y los miembros inferiores. No se
observé compromiso de mucosas
o de los gliteos. En la biopsia de
piel se observaron abundantes
melanéfagos y escasa formacion
de vacuolas de la membrana basal,
que podrian corresponder a una
dermatosis cenicienta.

DiscusION: El eritema discromico
perstans, también llamado derma-
tosis cenicienta, fue descrito por
primera vez en 1957 y se caracte-
riza por la aparicién de maculas
hiperpigmentadas de color gris
ceniza que van confluyendo y
aumentando progresivamente,
hasta comprometer grandes areas
corporales. Las lesiones usual-
mente son persistentes y de dificil
manejo. La incidencia es mayor en
poblacion de Centroaméricay Sur-
américa, y usualmente se presenta
en adultos, sin predileccion segin
el sexo.

Existen algunas series de casos
aisladas que reportan la enferme-
dad en nifos prepiberes, la mayo-
ria de ellos de origen caucasico, a
diferencia de los adultos, que son
predominantemente hispanos.

La etiologia del eritema discromico
perstans sigue siendo desconocida
y, aunque en adultos se reconocen
algunos factores desencade-
nantes, como endocrinopatias,
infeccion por HIV o por el virus de
la hepatitis C, exposicion a nitrato
de amonio o medios de contraste,
entre otros, en nifios no se ha
encontrado ninguna causa que

los predisponga a desarrollar la
enfermedad.

La enfermedad se caracteriza por
la aparicion sdbita de maculas
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grisaceas que ocasionalmente
tienen bordes eritematosos
ligeramente elevados de1a 2
mm; estos margenes desaparecen
a los pocos meses y es raro que
sean evidentes en el examen fisico
clinico. El tamaiio de las maculas
puede variar entre 3 mmy varios
centimetros de diametro. Las
areas mas afectadas, en orden de
frecuencia, son: tronco, region
proximal de las extremidades,
cuello y cara; las palmas, plantas,
ufias, cuero cabelludo y mucosas
estan usualmente respetadas. Las
lesiones son asintomaticas, pero
se han descrito casos en los que
los pacientes reportan prurito.

La histopatologia de una biopsia
tomada del borde inflamatorio
demuestra dermatitis liquenoide,
formacion de vacuolas de las
células basales y cuerpos coloides
ocasionales. La dermis papilar

es edematosa y presenta un
infiltrado linfohistiocitario de leve
a moderado y melanéfagos. En

la dermis media el infiltrado se
ubica en las areas perivasculares
y puede encontrarse exocitosis

de leucocitos hacia la epidermis.
Cuando la biopsia es tomada de la
zona gris de la lesion, se observa
adelgazamiento de la epidermis
con discreta hiperqueratosis foli-
culary disminucién de la melanina
en la capa basal. Elinfiltrado
inflamatorio es menor, pero existe
acentuada incontinencia del pig-
mento y se evidencian abundantes
melanodfagos en la dermis.

Existen algunos tratamientos tanto
topicos como sistémicos, pero en
nifios ninguno ha demostrado ser
constantemente efectivo y libre

de efectos secundarios. Ademas,
existen algunos reportes publi-
cados en los cuales refieren una
mejoria espontanea hasta en el

50 % de los nifios que padecen de
esta enfermedad.

En resumen, se presentan tres
casos representativos de la
dermatosis cenicienta en nifios de
origen hispano, que es un hallazgo
poco frecuente y significativo en
nuestro pais.

Eritema multiforme
como expresion de
infeccion por virus del
chikungunya

Yaisa Valeria Diaz*, Juan
Felipe Pinillaz, Claudia Liliana
Montoyas3, Fabian Sandovals,
Liliana Muiioz3

1. Residente Dermatologia primer
afio Universidad Icesi-Fundacion
Valle de Lili, Cali, Colombia

2. Residente Dermatologia
segundo afio Universidad Icesi-
Fundacién Valle de Lili, Cali,
Colombia

3. Dermatéloga Fundacién Valle
del Lili, Cali, Colombia

4. Dermatélogo Fundacién Valle
del Lili, Cali, Colombia

INTRODUCCION: La fiebre del
chikungunya es una enfermedad
viral transmitida al humano por la
picadura de mosquitos infectados
por el virus del chikungunya, que
es miembro de la familia Togavi-
ridae, infeccion caracterizada por
intenso dolor articulary erupcion
maculo-papular. Se presenta el
caso de una paciente que ingresd
con un diagnéstico de eritema
multiforme de posible etiologia
infecciosa, en el cual la historia cli-
nicay la valoracion dermatolégica
fueron cardinales en el diagnéstico
y en el tratamiento de la entidad.

MATERIALES Y METODOS: Se trata
de una paciente de cuatro afios de

edad y de raza negra, originaria

y procedente de Buenaventura
(valle), con antecedentes patolégi-
cos de anemia de células falci-
formes en tratamiento con acido
folico e hidroxidrea. Consulté por
un cuadro clinico de una semana
de evolucion consistente en fiebre
alta no cuantificada, con posterior
desarrollo de edema palpebral
durante los tres dias siguientes al
inicio de la enfermedad; el quinto
dia presento prurito generali-
zado con posterior aparicion de
exantema maculo-papular eritema-
toso, especialmente en la cara, el
tronco y los miembros superiores,
asociado a dolor faringeo, astenia,
adinamiay poliartralgias. La
paciente presenté deterioro de su
estado general, con acentuacion
del exantema y aparicion de lesio-
nes en la cavidad oral, por lo cual
fue remitida a nuestra institucion.

Alingreso se encontrd una
paciente en la primera década

de vida, de fototipo VI, con
apariencia de estar agudamente
enferma, edema palpebral,
inyeccion y secrecién conjuntival,
con erosiones en la mucosa del
labio inferior.

Presentaba placas en forma de tiro
al blanco, eritematosas, algunas
con centro necrotico, violaceo,

en la cara, el cuello, el torax, el
abdomen, la espalda y los miem-
bros superiores, y con compromiso
palmo-plantar.

Se considero que se trataba de
una paciente con antecedentes

de anemia de células falciformes,
con un cuadro de compromiso
cutaneo agudo en un contexto

de un episodio febril reciente;
presentaba lesiones sugestivas de
eritema multiforme de etiologia
infecciosa o medicamentosa,
frente a un sindrome incipiente de
Stevens-Johnson, por lo cual se
decidi6 tomar biopsia de piel para
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estudio histopatoldégico y mane-
jarla intrahospitalariamente.

Debido a la propension de la
paciente a presentar infecciones

por organismos encapsulados

por su enfermedad de base, el
Servicio de Infectologia decidio
iniciar tratamiento con ceftriaxonay
claritromicina, dar una dosis (nica
de metilprednisolona (1 mg/kg), y
ademas, evaluar infecciones como
dengue, leptospirosis, fiebre por
virus de chikungunyay salmonelosis.
RESULTADOS: En el perfil microbio-
légico se encontr6 1gG, IgM, anti-
geno NS1 negativos para dengue,
e IgM negativo para leptospira, y
se detect6 el virus del chikungunya
por PCR en tiempo real con mas de
5’°000.000 de copias por mililitro.

Se observ6 también anemia macro-
citica con drepanocitos positivos y
poiquilocitosis.

Elreporte de histopatologia
informé que en los miltiples cortes
histolégicos se observaba un
patron de reaccion liquenoide con
un discreto y moderado infiltrado
de linfocitos, algunos en la capa
basal, oscureciendo la interfase
dermoepidérmica; ademas, habia
degeneracion vacuolar basal, célu-
las disqueratdsicas y apoptéticas,
y discreta espongiosis epidérmica,
e infiltrado dérmico compuesto por
linfocitos, que rodeaban los vasos
de la dermis superficial y media,

y presencia de caida de pigmento
melanico. El diagnostico fue de
dermatosis de interfase (focal), con
presencia de células disquerato-
ticas, que podria corresponder a
eritema multiforme, entre otros.

Se hizo el diagnostico de eritema
multiforme de etiologia por el
virus del chikungunya. El paciente
evolucion6 hacia la mejoria, tanto
de su estado general como de sus
lesiones cutaneas, sin aparicién
de nuevas lesiones y cicatrizacion
de las lesiones previas.

DiscusION: La fiebre del chikun-
gunya es una enfermedad viral
transmitida a los humanos por la
picadura de mosquitos infectados
por elvirus del chikungunya,
miembro del género Alphavirus

y de la familia Togaviridae. El
virus del chikungunya fue aislado
inicialmente de la sangre de una
paciente febril en Tanzania, en
1953, y desde entonces ha sido
identificado repetidamente en el
oeste, el centroy el sur de Africa,
varias partes en Asia* y, mas
recientemente, en las Américas,
donde un gran nimero de casos
han sido reportados en mas

de veinte paises en el Caribe y
Suraméricaz.

La presentacion clasica incluye el
inicio rapido de fiebre alta (38 °C),
dolor articular intenso e incapa-
citante, y exantema. Estos tres
sintomas han sido documentados
desde los primeros brotes y siguen
siendo los mas prevalentes signos
de esta entidad hasta el dia de hoy.

Las lesiones en la piel afectan
cominmente el torso, las extre-
midadesy la cara. La incidencia

de estos sintomas afecta hasta el
50% de los pacientes. La manifes-
tacion mas comiin es el exantema
maculo-papular transitorio, que
dura entre dos y tres dias, con
prurito adicional en algunos casos.
Se han descrito presentaciones
cutaneas adicionales, que incluyen
tlceras aftoides, lesiones vesiculo-
ampollosas con descamacién y
lesiones vasculiticas®3.

El eritema multiforme es una
reaccion de hipersensibilidad
inmunoldégica cominmente vista
en pacientes entre los 20y los 30
afos, con predileccion por el sexo
femenino. Los agentes infecciosos
son los desencadenantes mas
comunes, con el HSV-1 (virus
herpes simple 1) implicado en mas
del 70 % de los casos-.
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En los hallazgos histopatolégicos
se considera el prototipo de las
“dermatitis de interfase citotoxica
aguda”. Las lesiones tempranas
muestran un infiltrado perivascular
de linfocitos, denso y superficial;
unos pocos linfocitos ascienden

a la capa basal celular e inducen

la formacion de vacuolas del
estrato basal, que resultan en
necrosis celular individual. Como
regla, se observan abundantes
queratinocitos apoptéticos y no se
observan eosinéfilos; esto ayuda
a diferenciarlo de una erupcion fija
medicamentosa y del sindrome de
Stevens-Johnsons.

El eritema multiforme de posible
etiologia infecciosa, en este

caso la infeccion por virus del
chikungunya, es el diagnéstico
mas probable, ya que los hallazgos
histopatoldgicos guian hacia una
etiologia no medicamentosa, y

la etiologia infecciosa es la mas
frecuentemente implicada.

CoNCLUSION: Se reporta el caso de
esta paciente debido a que es una
manifestacion atipica cutanea del
virus del chikungunya, que no ha
sido descrita antes en la literatura,
y por lo cual se debe hacer un
seguimiento mas cercano de esta
enfermedad y sus manifestaciones
clinicas que pueden ser muy
variables e influir en el pronéstico
de los pacientes.
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Eritema pigmentado fijo
ampolloso generalizado,
reporte de caso

Lucia Giraldo*,0scar Eduardo
Mora?

1 Médica, residente de Dermatolo-
gia, Il afio, Fundaciéon Universitaria
de Ciencias de la Salud, Hospital
San José, Bogotd, D.C., Colombia

2 Médico dermatélogo; jefe, Pro-
grama de Dermatologia, Fundacion
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INTRODUCCION: Las reacciones
medicamentosas cutaneas pueden
variar desde una erupcién asin-
tomatica hasta una emergencia
potencialmente mortal. Estas
reacciones representan el 2 %

de las consultasy el 5 % de las
hospitalizaciones por dermatolo-
gias. El porcentaje de los casos de
mortalidad esta entre 0,1y 0,3%>.
Se presentan mas en mujeresy
en pacientes inmunosuprimidos
(HIV, lupus eritematoso sistémico
y linfoma), en quienes se ha
demostrado que tienen de 10 a 50
veces mas riesgo que la poblacion
general.

Las erupciones fijas medicamen-
tosas se presentan como maculas

oscuras circunscritas que, a
medida que se resuelven, dejan
hiperpigmentacion residual®. El
sello distintivo de una erupcion
medicamentosa fija es la memoria
geografica. Si una reaccion se
repite tiende a aparecer en el
mismo lugar de antes, aunque
puede presentarse en otros
lugares3. Estas erupciones pueden
aparecer en el area genital, la
mucosa oral, las palmas, las
plantas o en cualquier otro sitio
anatémico’.

Es frecuente que esta reaccion

se presente durante los dos
primeros dias de administrado

el medicamento*. Los farmacos
mas frecuentemente implicados
en esta entidad son: los AINE,

las sulfonamidas y el alopurinol,
entre otros. En la histopatologia
se encuentra una dermatitis de
interfase, con necrosis epidérmica,
melanéfagos y esosinéfilos:. EL
diagnostico se basa en la clinica,
la histopatologia y las pruebas de
provocacion, topicas o sistémicas.
El tratamiento es sintomatico,

y consiste en la suspension del
medicamento desencadenante

y el uso de corticoides topicos o
sistémicoss.

MATERIALES Y METODOS: Se
presenta el caso de un paciente
de sexo masculino de 64 afios
de edad, que consulté por la
aparicion de lesiones cutaneas
ampollosas generalizadas de 48
horas de evolucion asociadas a
prurito, malestar general y esca-
lofrios. El paciente referia que
habia presentado episodios ante-
riores similares. En el momento
de la consulta, se encontraba
recibiendo tratamiento con
trimetoprim-sulfametoxazol para
tratar una infeccion de las vias
urinarias. En el examen fisico
presentaba miltiples maculas
eritemato-violaceas circunscri-
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tas, algunas de ellas cubiertas
por ampollas, y erosiones en la
mucosa oral y la genital.

Se practicaron hemograma, y prue-
bas de funcion hepaticay renal, las
cuales fueron normales.

RESULTADOS: Se tomo biopsia

de piel, en la cual se reporté:
importante reaccion de interfase,
desprendimiento de la epidermis
en la unién dermoepidérmica

y extensa necrosis focal de los
queratinocitos; en la dermis,
denso infiltrado linfocitario con
eosinofilos y edema. Por las mani-
festaciones clinicas y el resultado
de la histopatologia, se hizo el
diagnéstico de eritema pigmen-
tado fijo ampolloso generalizado.
El paciente se hospitalizé para
manejo médico de soporte con
medidas generales y un ciclo corto
de corticoides sistémicos. Después
de 7 dias de hospitalizacion,
habia presentado una adecuada
evolucién clinica con resolucion de
las lesiones ampollosas, dejando
lesiones residuales con hiperpig-
mentacion posinflamatoria.

CONCLUSIONES: Se presenta el
caso de un paciente con eritema
pigmentado fijo ampolloso gene-
ralizado, el cual, por la presencia
de ampollas flacidas y compromiso
mucocutaneo, algunas veces
puede confundirse con necrélisis
epidérmica toxica o sindrome de
Stevens-Johnson2. Es importante
tener en cuenta la gran extension
en el presente caso y la aparicion
recurrente de las lesiones en

los mismos sitios, para hacer el
diagnéstico diferencial con otras
reacciones medicamentosas.
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Facomatosis
pigmentovascularis

de tipo IV b asociada

a alopecia congénita
triangular, reporte de un
caso

Jimena Maria Pefia

Universidad Nacional de Colombia-
Hospital Universitario de La Sama-
ritana, Bogotd, D.C., Colombia

Se presenta el caso de una
paciente de 16 afos de edad, que
consulté por un cuadro clinico de
siete dias de evolucion consistente
en cefalea global intensa asociada
a hemiparesia derecha.

Se realizd la valoracién completa
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de la paciente, con los siguientes
hallazgos. En la piel se encontré
nevus flammeus en la region malar
e infraorbitaria bilateral, nevus

de Ota, melanosis bilateral de la
esclerdtica, area alopécica tempo-
ral derecha y nevus de Spilus en

el abdomen, la cara anterior del
muslo derecho y el brazo derecho,
ademas de nevus acromico en la
mitad distal de la pierna derechay
leve hemiatrofia corporal derecha.

En la tomografia computadorizada
simple de craneo, se observé
hemorragia subaracnoidea intrapa-
renquimatosa que comprometia el
hemisferio izquierdo, presencia de
maltiples calcificaciones gruesas
de aspecto giriforme, corticales

en el lébulo occipital izquierdo y
en el aspecto posterior del l6bulo
temporal y superiormente hacia el
vértice, que comprometia también
algunos giros del l6bulo parietal,
y ligeros cambios atroficos del
hemisferio cerebral izquierdo.

En la resonancia magnética se
observo atrofia cortical en el
hemisferio cerebral izquierdo,

leve atrofia cortical derecha, con
lesiones hipointensas sugestivas
de calcificaciones en las areas
occipito-parietales del mismo lado,
imagen hipertensa, isodensa en T1
en la meninge izquierda, sugestiva
de flujo lento por posible malfor-
macioén vascular.

La paciente cumplia los criterios
para el diagndstico de facomatosis
pigmentovascular de tipo IV b,
segn la clasificacion de Hasegawa
y Yasuhara de198s5, y en la clasifi-
cacion propuesta por Happle, en
2005, hace parte del grupo de las
facomatosis pigmentovasculares
no clasificables, que corresponden
a los tipos que se reportan con
menor frecuencia.

Se hizo una bisqueda en la lite-
ratura de este tipo de facomatosis
en Medline, Embase y Lilacs, y se
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analizaron los pocos reportes de
caso existentes, con un promedio
en frecuencia de 7 % del total de
facomatosis pigmentovascular
reportadas desde 1985, y entre
las de tipo IV reportadas es muy
infrecuente el compromiso sisté-
mico; ademas, es el primer caso
de facomatosis pigmentovascular
IV b asociada a alopecia congénita
triangular.

Granuloma anular
papular umbilicado,
reporte de un caso

Ana Patricia Insuasty?,
German Santacoloma?

1 Médica, residente de Derma-
tologia, Universidad de Caldas,
Manizales, Colombia

2 Médico dermataologo, profesor
de posgrado de Dermatologia,
Universidad de Caldas, Manizales,
Colombia

Se presenta el caso de una
paciente de 11 afios de edad, sin
antecedentes de importancia.

Consulté por presentar un cuadro
clinico de cuatro afios de evolucion
de lesiones asintomaticas en el
dorso de las manos, que habian
aumentado en ndmero, sin tratar.

En el examen fisico se observaron
miltiples papulas, aplanadas,
algunas con umbilicacion cen-
tral, ubicadas sobre el dorso de
las manos y las articulaciones
metacarpo-falangicas.

Se tom6 una biopsia en la cual se
inform6 granuloma superficial, con
colageno degenerado. Se diag-
nostico granuloma anular papular
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umbilicado y se inici6 tratamiento
con acido retinoico en crema, con
poca mejoria.

Hamartoma ecrino
angiomatoso en un nifno

Luis Carlos Ramirez, Diana
Cristina Zuluaga, Luis Alfonso
Correa, Juan David Ruiz

Universidad de Antioquia, Mede-
llin, Colombia

Un nifio de ocho afios con antece-
dentes de dermatitis atdpica, con-
sultd por una lesion hiperhidrética
en el pie derecho de varios afios de
evolucion y crecimiento lento. En el
examen fisico se observo una placa
parda hiperqueratosica lineal con
oquedades, localizada en la zona
de transicion dorso-plantar lateral
del pie derecho.

Con sospecha de nevus epidér-
mico, se tomo biopsia de piel en la
que se observo hiperqueratosis e
hiperplasia dérmica de glandulas
ecrinas en proximidad con focos de
capilares angiomatosos, con lo que
se hizo el diagnodstico de hamar-
toma ecrino angiomatoso. Debido
a que la lesion era asintomatica, se
hizo un manejo expectante.

DiscusiON: El hamartoma ecrino
angiomatoso es una lesion
benigna rara, compuesta por

la proliferacion de estructuras
vasculares y ecrinas, y ocasional-
mente, por otros elementos a nivel
dérmico y subcutaneo. La mayoria
se observa de forma congénitay
antes de la pubertad, aunque se
ha descrito en adultos. Clinica-
mente puede presentarse como
una papula, placa o nédulo de

color marron, café azulado, rojizo
o violaceo, generalmente como
lesion (nica. La localizaciéon mas
frecuente es en palmas y plantas,
aunque también puede verse en

la cara, el cuello, el abdomen o la
espalda. Usualmente es asintoma-
tico, aunque se ha reportado dolor
o hiperhidrosis local. La lesién
crece proporcionalmente con el
paciente.

Histolégicamente se caracteriza
por hiperplasia de glandulas
ecrinas normales o dilatadas, en
proximidad con focos de capila-
res angiomatosos, y presencia
variable de estructuras pilares,
lipomatosas, mucosas y linfaticas
en la dermis y el tejido celular
subcutaneo.

Por lo general, no requiere
tratamiento a menos que haya
dolor, hiperhidrosis que afecte

la calidad de vida, aumento de

su tamafo o motivos estéticos.
Para la reseccion quirdrgica es (til
practicar previamente una ecogra-
fia o resonancia magnética, para
evaluar su extension. También,

se ha descrito exitosamente el
tratamiento de la hiperhidrosis con
toxina botulinica.

CoNCLUSION: Se presenta el caso
de un nifio con un hamartoma
ecrino angiomatoso, entidad poco
frecuente que puede pasar desa-
percibida cuando es asintomatica.
Ademas, puede semejar otros
tumores de origen epitelial, vascu-
lar o de anexos. Algunos pacientes
requieren tratamiento por motivos
estéticos o dolor. En este caso se
hizo un manejo expectante por la
ausencia de sintomas.
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Hamartoma
fibrolipomatoso
precalcaneo congénito: a
propdsito de un caso

Isabel Bustamante, Manuel
Salvador Forero

Universidad Militar Nueva Gra-
nada - Direccion de Sanidad de
la Policia Nacional, Bogotd, D.C.,
Colombia

INTRODUCCION: El hamartoma fibro-
lipomatoso precalcaneo congénito
es una lesion infrecuente y poco
descrita en la literatura cientifica,
que aparece al nacimiento o en

la infancia; clinicamente, son
ndédulos subcutaneos eucromicos
localizados en la region plantar del
pie, anterior a los talones.

Se describe el caso de una
paciente de 12 meses de edad

con hamartoma fibrolipomatoso
precalcaneo congénito localizado
en ambos pies y se discute su
patogénesis.

DiscusiON: El hamartoma
fibrolipomatoso precalcaneo
congénito es una entidad benigna
propia de la infancia, infrecuente y
poco descrita en la literatura cien-
tifica. Fue descrita inicialmente
por Larralde, , en 1990, bajo la
denominacién de «papulas poda-
licas del recién nacido». En 1996,
Larregue, ., le llamaron «hamar-
toma fibrolipomatoso precalcaneo
plantar». Por su crecimiento y
progresion lenta, puede que sea
un trastorno poco diagnosticadoy
a esto se deben los pocos reportes
en la literatura*.

Parece ser mas prevalente en
hombres?, suele aparecer desde el
nacimiento o a los pocos meses de
nacido, y tiende a crecer conforme
crece el nifo, y puede desaparecer
a los dos o tres aiios de vidas.
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La fisiopatologia es alin descono-
cida; algunos autores consideran
que se trata de una formacion
hamartomatosa de la grasa y el
tejido conjuntivo y de una hiper-
trofia secundaria a una involucién
incompleta del tejido subcutaneo
normal plantar del feto. Otra hipd-
tesis es que la lesion corresponde
a la herniacion del tejido graso,
pero no hay una gran evidencia de
defecto en la fascia puesto que las
lesiones no se pueden reducir>.
Suele aparecer de manera espo-
radica, aunque se ha comunicado
asociacion familiar, con un patrén
de herencia aparentemente
autosdomico dominante. Otros
autores sugieren la posibilidad de
herencia ligada al cromosoma X o
mitocondrial>.

Clinicamente se caracteriza por
nodulos subcutaneos, blandos,
moviles, simétricos, eucromicos,
localizados en la region antero-
medial plantar inmediatamente
anterior a los talones, aunque
pueden extenderse a estos. Son
asintomaticos y no se ha descrito
interferencia con la marcha*s. No
se han reportado otras alteracio-
nes asociadas a este trastorno, ni
la posibilidad de que las lesiones
se tornen malignas?.

El diagnéstico es principalmente
clinico y se puede practicar una
biopsia en la que se observan,

en la dermis profundayen la
hipodermis, adipocitos maduros
rodeados de edema intersticial con
abundante sustancia fundamental
y envueltos por fibras de colageno
de grosor variable y fibras elasti-
cas de caracteristicas normales*s.
Se pueden observar depésitos

de mucina en la periferia y entre
los lobulillos grasos, asi como
aumento del nimero de vasos
sanguineos, sin anomalias perivas-
culares asociadas>.

Entre los diagnésticos diferencia-

1soc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre),

les que se deben tener en cuenta,
estan: la fibromatosis plantar
juvenil o enfermedad de Ledder-
hose, el fibroma aponeurético
plantary las papulas piezogénicas.
También entrarian en conside-
racion, entre otros, el nevus
lipomatoso superficial, los nédulos
calcificados, el histiocitoma
congeénito solitario, el neurofi-
broma plexiforme y el hemangioma
congénito; todos, en general, de
localizacion unilateral, lo que nos
ayuda a orientar el diagndstico?7.

Los pacientes con hamartoma
fibrolipomatoso precalcaneo
congénito, asintomaticos y sin
repercusion funcional, deben ser
controlados clinicamente y no
requieren tratamiento. Solo se
reseca en caso de que limite la
marcha o la bipedestacion*357,
La evolucién de la enfermedad
es dificil de determinar porque la
mayoria de las publicaciones no
hacen referencia a su evolucién

a largo plazo o se limitan a pocos
meses de evolucion. En algunos
pacientes, las lesiones permane-
cen estables o con crecimiento
proporcional al desarrollo del niiio,
pero sin repercusiones sobre la
salud ni la funcionalidad’.

En resumen, se presenta el caso
de una paciente con diagnéstico
clinico de hamartomas fibrolipo-
matosos precalcaneos congénitos,
entidad de baja incidenciay con
pocos reportes en la literatura,
que el dermatdlogo debe conocer
para establecer un diagnéstico
clinico correcto, evitar interven-
ciones innecesarias y tranquilizar
a los padres, pues es de natura-
leza benigna.
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Incontinentia pigmenti
en un paciente con
cariotipo normal

Gloria Andrea Vargas?, Luis
Alfonso Correa?, Sandra Cata-
lina Jaramillo3, Jaime Alberto
Sierra3

*Médica dermatéloga, Universidad
de Antioquia, Medellin, Colombia

2 Médico patélogo, Universidad de
Antioquia, Medellin, Colombia

3Médico, residente de Dermato-
logia, Universidad de Antioquia,
Medellin, Colombia

INTRODUCCION: La incontinentia
pigmenti es una rara genodermato-
sis ligada al cromosoma X. Afecta
en su mayoria a las mujeres, ya
que en los hombres usualmente
resulta letal. El gen responsable de
la enfermedad codifica la proteina
IKBKG (NEMO), que es la modula-
dora esencial del factor nuclear-kB.

Las manifestaciones dermatol6-
gicas de la enfermedad aparecen

en el periodo neonatal temprano

y progresan a lo largo de cuatro
etapas: vesicular, verruciforme,
hiperpigmentada e hipopigmentada,
con otras manifestaciones extracuta-
neas, como cambios en los dientes,
los ojos, el pelo, el sistema nervioso
central, las estructuras 6seas, la
musculatura esquelética y el sistema
inmunolégico.

Se describe el caso de un
paciente de sexo masculino con
diagnostico clinico de incontinen-
tia pigmentiy cariotipo 46XY, lo
que destaca la importancia de la
sospecha diagnéstica de esta rara
enfermedad para el adecuado
enfoque y manejo.

CAso cLiNIcO: Se presenta el caso
de un paciente de sexo masculino
de 13 meses de edad que, en

las primeras 72 horas de vida,
presenté unas lesiones vesiculo-
ampollosas con un patrén lineal,
localizadas en el miembro inferior
izquierdo, con posterior extension
al hemitoérax, el abdomen, la
axilay el brazo del mismo lado.
Posteriormente, las lesiones se
transformaron en placas hiper-
queratosicas asociadas a maculas
hiperpigmentadas, que seguian las
lineas de Blaschko, en la localiza-
cion descrita.

Como antecedentes familiares,

la madre refirié dos abortos
previos en el primero y el segundo
trimestre del embarazo. El padre
y el hermano de g afios, no tenfan
antecedentes patoldgicos.

A las dos semanas de vida, se le
tomé una biopsia por sacabocado
de una de las lesiones del muslo
izquierdo, con informe histopato-
logico de incontinentia pigmenti.
Se solicit6 estudio de cariotipo,
con resultado de 46XY. Los
examenes complementarios, que
incluyeron radiografia comparativa
de caderas, electroencefalograma,
resonancia magnética cerebral,
ecograffa abdominaly transito
intestinal con bario, estuvieron
dentro de limites normales. Se
hizo seguimiento por oftalmologia,
neurologia y odontologia, hasta
ahora normales. Con estos resul-
tados se solicit6 un estudio de
genética molecular para identificar
la mutacién en el gen IKBKG cuyo
resultado esta pendiente.

DiscusION: La incontinentia
pigmenti es una rara genoderma-
tosis causada por una mutacion
en el gen NEMO, situado en la
porcién q28 del cromosoma X.
Afecta la piely otros sistemas,
con expresion clinica variable. Se
han registrado en todo el mundo
alrededor de 800 casos, con una
prevalencia estimada de o,7 por
cada 100.000 nacidos vivos.
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Hasta el 2013, se habfan reportado
mas de 70 casos de pacientes de
sexo masculino con el diagnéstico,
sospechando en ellos un cariotipo
47XXY, una mutaciéon somatica
para la delecion en el gen NEMO,

u otras mutaciones menores;

pero, sélo hasta el afio 2000, con
la disponibilidad de los estudios
genéticos, habian sido reportados
28 casos, de los cuales, solo uno
(3,6 %) tenia un cariotipo 47XXY'y
s6lo ocho casos (28,6 %) mostra-
ron la mutacion somatica, dejando
la posibilidad de un origen
genéticamente heterogéneo de la
entidad.

A pesar de la variabilidad en las
manifestaciones cutaneas y extra-
cutaneas de la enfermedad y del
ndamero limitado de casos reporta-
dos en hombres, el diagnéstico de
incontinencia pigmenti debe ser
tenido en cuenta en estos casos,
para la realizacion de estudios
genéticos y un enfoque adecuado
del manejo de los pacientes.

CONCLUSIONES: Se trata de un
paciente de sexo masculino que
presenté en sus primeros dias de
vida, lesiones vesiculo-ampollo-
sas lineales, que evolucionaron

a placas hiperqueratésicas e
hiperpigmentadas, sin signos ni
sintomas sistémicos, con estudio
histopatoldgico de incontinentia
pigmentiy con un cariotipo nor-
mal. Los sintomas leves con las
manifestaciones clinicas tipicas

y el cariotipo 46 XY, sugieren un
mosaico somatico para la delecion
comn en el gen IKBKG (NEMO), la
cual se encuentra en 70 a 80 % de
los casos.

Se resalta la rareza de este caso y,
alin mas, en un paciente masculino
sobreviviente que, aiin con las
manifestaciones de la enfermedad
en piel, se encuentra sano.

)y, 320-839
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Hallazgos cutaneos
asociados a
malformaciones del
canal medular

Juliana Santos?, Catalina
Santa?

Residente dermatologia Uni-
versidad CES. Universidad CES.
Medellin, Colombia.

2Dermatéloga Hospital General
de Medellin. Universidad CES.
Medellin, Colombia.

Se trata de una paciente de 7

dias de vida, nacida a término,

con antecedentes de depresion
neonatal. Presentaba una lesion en
la region dorsal desde el naci-
miento por lo que fue evaluada por
el Servicio de Dermatologia.

En el examen fisico se observé una
placa violacea de 2 cm de diame-
tro, de bordes bien definidos, en
la region cervical, compuesta por
vasos sanguineos a la dermatosco-
pia e hipertricosis en la supefficie,
sin thrill; se observé, ademas, un
area de hipertricosis en la regién
dorsal inferior.

Por los hallazgos clinicos suges-
tivos de malformacion vascular,
se ordend la ecografia de tejidos
blandos y se encontrd, en la linea
media de la region cervical, una
lesion hipoecoica que comprome-
tia la dermis, la hipodermisy la
fascia de los miasculos paraverte-
brales, con un tamafo de 5,5 x 5,9
X 6,4 mm; se encontraba irrigada
en su contorno mas profundo y
posterior, lo que podria correspon-
der a un hemangioma.

Para una mejor caracterizacion de
la lesion, se solicité una resonan-
cia magnética de columna, y se
encontrd una terminacion baja del
cono medular, ubicado a la altura
de L2-L3, con un engrosamiento

1soc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre),

importante del filo terminaly
fibrolipoma del mismo. Esto
indica la presencia de una médula
anclada. Se observo, ademas,
ectasia dural sacra, falta de fusion
de los elementos posteriores
sacros y mielomeningocele dorsal.
Fue evaluada por el Servicio de
Neurocirugia Infantil, donde se
decidié un manejo quirdrgico.

La coexistencia de las anoma-

lias congénitas de la piel y el
disrafismo de la médula espinal,
comparten un origen embriolégico
intimo; tanto la piel como el
sistema nervioso, se forman a
partir de la misma capa de células
del ectodermo. Entre la terceray
la quinta semana de vida intrau-
terina, se produce una separacion
del neuroectodermo a partir del
ectodermo epitelial.

Las malformaciones del canal medu-
lar son anomalias congénitas poco
frecuentes de la columna vertebral,
que suelen ser diagnosticadas y
tratadas en la primera infancia. Los
signos cutaneos son a menudo el
marcador inicial de las anomalias
congénitas de la columna vertebral;
estos signos de disrafismo espinal
fueron descritos inicialmente por
Lichtenstein, en 1940.

Entre los hallazgos cutaneos
asociados a las malformaciones
del canal medular, se encuentran:
crecimiento anormal del pelo,
hemangiomas (con un valor
predictivo positivo del 1,2 %),de
hemangioma infantil en la regi6n
lumbosacra cutanea para cualquier
disrafismo espinal es del 1,2 %),
telangiectasias, anomalias de la
pigmentacion, masas subcutaneas
y fistulas dérmicas. La hipertricosis
es la lesion cutanea mas frecuente-
mente encontrada (56 a 79 %).

Una combinacién de dos o mas
lesiones cutaneas congénitas en la
linea media, constituye el principal
marcador de disrafismo espinal
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oculto. Los pacientes se pueden
clasificar en tres grupos.

El primero comprende aquellos
con un alto riesgo de disrafismo e
incluye pacientes con uno o mas
de los siguientes criterios: la com-
binacion de dos o mas lesiones
cutaneas congénitas de cualquier
tipo, en la linea media lumbosacra;
solo una lesion cutanea congénita
en la linea media, en asociacion
con disfuncion del sistema geni-
tourinario o problemas rectales
(infecciones recurrentes o inconti-
nencia), marcha anormal, arqueo
anormal o Glceras de los pies; 0
solo una lesion congénita aislada
en la linea media (lipoma, mancha
en vino de oporto, fistulas).

El segundo grupo esta conformado
por pacientes con lesiones aisla-
das que llevan a un menor riesgo
de disrafismo, como: aplasia cutis
congénita, hamartoma no clasifi-
cado, lipoma sacro, desviacion del
surco glateo y hoyuelo atipico.

El dltimo grupo comprende pacien-
tes con lesiones aisladas que no
estan asociadas con disrafismo
medular oculto: hemangioma,
hipertricosis y mancha mongélica.

En conclusion, el disrafismo
medular oculto se asocia frecuen-
temente con una combinacion de
dos o mas diferentes lesiones con-
génitas en la linea media lumbosa-
cra. Es importante detectar estas
lesiones antes de la aparicion de
las manifestaciones neurologicas
u ortopédicas. La resonancia
magnética es el mejor método

de imagenes. Sin embargo, la
ultrasonografia se puede usar en
algunos casos.
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Serie de casos del
sindrome de Conradi-
Hunermann-Happle en
el Hospital de San Joséy
en el Hospital Infantil de
San José
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6. Médico dermatélogo pediatra,
dermatopatélogo; docente,
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FUCS, Hospital San José,
Hospital Infantil de San José,
FUCS, Bogota, D.C., Colombia

INTRODUCCION: El sindrome de
Conradi-Hunermann-Happle, o
condrodisplasia punctata de tipo
I, es una genodermatosis poco

frecuente, de herencia dominante
ligada al cromosoma X; tiene
manifestaciones cutaneasy
extracutaneas que se presentan
desde el nacimiento.

Las manifestaciones clinicas
incluyen la eritrodermia ictio-
siforme congénita de patron
blashckoide, alopecia cicatricial,
atrofoderma folicular e hiperque-
ratosis distribuida en patrén lineal
y en parches. Las manifestaciones
extracutaneas consisten en
anomalias oculares como catara-
tas, microftalmia, microcérnea,
glaucoma, y atrofia de la retina

y del nervio 6ptico, y anomalias
esqueléticas que incluyen baja
estatura, anomalias craneofacia-
les, extremidades asimétricas,
malformaciones vertebrales,
displasia de cadera y condrodispla-
sia punctata.

MATERIALES Y METODOS: Se
presenta una serie de cuatro casos
diagnosticados en diferentes
etapas de la vida.

El primer caso corresponde a un
neonato de sexo femenino, nacido
a las 39 semanas de gestacion, con
presencia de escamas adheridas
gruesas en las areas extensorasy
flexoras de los miembros supe-
riores e inferiores, el cuello, las
axilas, el tronco y el abdomen,
asociadas a maculas hiperpigmen-
tadas de distribucion blaschkoide
e implantacion anormal posterior
del cuero cabelludo con peque-
fias areas de alopecia. Ademas,
presentaba puente nasal plano,
abombamiento frontal, cuello
corto, distension abdominaly
extremidades cortas y asimétricas.

El segundo caso incluia la afec-
tacién de la madre de 18 afios de
la paciente anterior, a quien se

le hizo el diagnéstico durante el
interrogatorio de los antecedentes
familiares. La paciente presentaba
xerodermia importante con esca-
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mas romboidales en los miembros
inferiores, asociada a maculas
hiperpigmentadas de distribucion
blaschkoide y acortamiento del
miembro inferior derecho.

El tercer caso correspondio a una
nifa de cuatro afnos de edad,
evaluada en la consulta externa,
con xerodermia generalizada,
hipotriquia, areas de alopecia
cicatricial en el cuero cabelludo e
hiperpigmentacion estriada que
seguian las lineas de Blaschko
en las extremidades y el tronco.
El compromiso 6seo consistia en
luxacion congénita de la cadera
derechay escoliosis toracolumbar.
Tenia antecedentes de faquecto-
mia por catarata congénita.

El cuarto caso se trat6 de una
paciente de cinco afos de edad,
remitida por el Servicio de Ortope-
dia Pediatrica, por presentar desde
el nacimiento lesiones pigmenta-
das distribuidas en extremidades,
asociadas a importante cifoesco-
liosis toracolumbar y acortamiento
de la extremidad inferior derecha.
En el examen fisico se observaron
en la piel maculas hiperpigmen-
tadas de configuracioén lineal, que
seguian las lineas de Blaschko

en las extremidades superiores e
inferiores, con lesiones puntifor-
mes atréficas mas pronunciadas a
nivel distal de las extremidades,
ademas, areas de alopecia parieto-
temporal bilateral.

RESuULTADOS: Con el diagnéstico de
sindrome de Conradi-Hunermann-
Happle se solicité interconsulta

a los servicios de Oftalmologia,
Genéticay Ortopedia, los cuales
confirmaron el diagnéstico de
estas cuatro pacientes que se
encuentran en controles por
consulta externa.

DiscusioON: El sindrome de
Conradi-Hunermann-Happle es
casi exclusivo de nifias dado que la
alteracion se considera mortal para
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los varones; sin embargo, se ha
descrito en nifos con sindrome de
Klinefelter. Las bases moleculares
de esta enfermedad es la mutacion
en el gen EBP (proteina de unién

a emopamil 3-B-hidroxiesteroide
A8,A7 isomerasa) implicado en la
sintesis del colesterol.

Se presentan tres casos de nifas
con esta enfermedad, con hallaz-
gos cutaneos y extracutaneos que
confirman el diagnéstico.

CoNcLUSION: Se hizo el diagnoés-
tico clinico del sindrome en cuatro
pacientes de sexo femenino, dos
de ellas con asociacién familiar de
primer grado. Se resalta la impor-
tancia de hacer un interrogatorio
completo, incluyendo anteceden-
tes de afectacion familiary una
evaluacién exhaustiva del compro-
miso cutaneo y extracutaneo de los
pacientes con ictiosis congénita,
teniendo en cuenta mdltiples
variables, asociaciones genéticas y
formas de presentacién.

Sindrome de Netherton

Natalia Valderrama?, Jairo
Victoria?
*Médica, residente de Dermatolo-

gia de tercer afio, Universidad del
Valle, Cali, Colombia

2Médico dermatélogo; docente,
Universidad del Valle, Cali,
Colombia

Se presenta el caso de un paciente
de 13 aiios de edad, con un cuadro
clinico desde el nacimiento,
consistente en eritema en la cara
y descamacion en el tercio distal
de las extremidades; no tenia
ectoprion ni eclabium. La madre
refiere que las lesiones se resol-
vieron parcialmente hacia los dos
meses de edad. A los dos afios se

1soc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre),

inicio la aparicion de eccema en
los pliegues y placas eritematosas,
algunas lineales y policiclicas con
descamacién, con mayor com-
promiso de las extremidades. Se
orientd el caso como una dermati-
tis atopica y se inicio manejo con
emolientes y corticoides topicos,
sin obtener resolucion total de las
lesiones.

A los seis afos de edad, el
paciente presento eritemay
descamacion del cuero cabelludo,
prurito, aparicion de pastulasy
alopecia secundaria. Se tomo biop-
sia del cuero cabelludo en el 2006,
en la cual se reporté epidermis
acantatica con polimorfonucleares
en foliculos y en areas perifoli-
culares. Se traté con antibiéticos
sistémicos con buena reaccion; sin
embargo, se observo crecimiento
lento de un pelo llamativamente
fragil, opaco y escaso.

A los 10 aifios de edad, presenté
exacerbacion de las lesiones en
piel que no mejoraban con el tra-
tamiento establecido; esto motivo
la toma de nueva biopsia de piel
en la cual se informaron cambios
indicativos de eccemay signos de
‘liquenificacion’.

A los 12 aiios de edad, el paciente
retorno a consulta después de

un afio de no haber asistido a
controles. En esta oportunidad se
encontro eritrodermia con areas
de escoriacion y ‘liquenificacion’;
se inicié prednisolona (1 mg/kg al
dia) con una disminucion progre-
siva de la dosis hasta 5 mg diarios,
acompainados de emolientesy
corticoides topicos en los pliegues,
con reaccion terapéutica variable.

A los 13 afios de edad se tomo
nueva biopsia cutanea (2014). La
histopatologia mostré eccema
subagudo en vias de ‘liquenifi-
cacién’. Por la falta de mejoria
clinica, se consideré iniciar ciclos-
porina; sin embargo, la entidad
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de salud no hizo entrega de este
medicamento. Posteriormente, el
paciente suspendid la prednisona
y un mes después presenté placas
lineales, serpiginosas, algunas
anulares de doble anillo con desca-
macion, y lesiones policiclicas en
el cuello, el tronco y las extremi-
dades, asociadas a descamacion
de palmas y plantas sin querato-
dermia, y placas eritematosas de
bordes netos con escama gruesa
en el dorso de ambos pies.

En los examenes de laboratorio
adicionales, se informé: inmunog-
lobulina E de 1.314 Ul/ml (2013) ¥
otra de 9.862 Ul/ml (2014).

Por las caracteristicas del cuadro
clinicoy la elevacion de la IgE, se
sospech6 un sindrome de Nether-
ton, y se procedio a analizar bajo
microscopia 6ptica muestras de
pelo extraidas del cuero cabelludo
y pestaiias. Se encontr6 alteracion
del tallo piloso en caiia de bambi
(tricorrexis invaginata).

Por la presencia de la ictiosis
linear circunfleja, predisposicién

a la atopia con elevacién de IgEy
tricorrexis invaginata, se hizo el
diagnostico clinico de sindrome de
Netherton; se inici6 tratamiento
con 1 mg/kg al dia de acitretin, con
reaccion terapéutica favorable.

Se valoré en la Junta de Genoder-
matosis y se solicit el estudio de
la alteracion del gen SPINK-5, el
cual se encuentra en tramite.
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Reglamento de publicaciones

La Revista Colombiana de Dermatologia y Cirugia Der-
matologica es la publicacién oficial de la Asociacion
Colombiana de Dermatologia y Cirugia Dermatolégica,
sus sociedades filiales y los capitulos regionales. Se
publica de forma continua desde 1991, y desde 2003
se hace trimestralmente, previo sometimiento al arbi-
traje por pares cientificos seleccionados por el Comité
Editorial. Se encarga de divulgar articulos originales e
inéditos de investigacién en Dermatologia, articulos de
revisién y de reflexion, y reportes de casos dermatol6-
gicos. Su contenido es esencialmente de tipo cientifico,
aun cuando eventualmente puede haber contribuciones
de caracter gremial o informativo cuando sean de parti-
cular importancia. Uno de sus objetivos mas claros es
lograr una mejor educacion dermatolégica continua vy,
por consiguiente, son bienvenidos todos aquellos tra-
bajos que cumplan con esta meta.

El titulo abreviado de la Revista Colombiana de Der-
matologia y Cirugia Dermatologica es Rev Asoc Colomb
Dermatol. que debe ser usado en las notas al pie de pa-
gina, leyendas de figuras y referencias bibliograficas.

Los manuscritos deben ser enviados al editor de la
Revista de la Asociacién Colombiana de Dermatologia
y Cirugia Dermatolégica, por medio de la pagina oficial
de la revista, http://revistasocolderma.org/, o al correo
electronico revista@asocolderma.com.

INFORMACION PARA LOS
AUTORES

La revista observa las normas publicadas por el Inter-
national Committee of Medical Journal Editors (www.
icmje.org) en sus requisitos uniformes para manus-
critos enviados a revistas biomédicas y las ha incorpo-
rado en el proceso de revision y publicacion.

Tipo de articulos publicados en la
revista

1. Articulo de investigacion

Debe ser un trabajo original derivado de una investiga-
cién que contribuya a construir conocimiento cientifico

Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4. (Octubre-Diciembre), 345-348

al registrar informacién relevante sobre nuevos datos
disponibles. Debe contener las siguientes secciones:
introduccién, materiales y métodos, resultados, dis-
cusion y referencias. Debe contar con un resumen
estructurado de maximo 250 palabras, en espafol e
inglés, y se deben indicar de tres a seis palabras clave
en espafiol, que estén incluidas en los Descriptores de
Ciencias de la Salud (DeCS) (http://decs.bvs.br/E/ho-
mepagee.htm), y en inglés, que aparezcan en el listado
del Medical Subject Headings (MeSH) (http://www.
nlm.nih.gov/mesh).

Los trabajos presentados deben haber observado las
normas éticas del comité encargado de supervisar los
estudios de investigacion de la institucion en donde
se realizd el estudio, ademas de acatar los enun-
ciados de la Declaracién de Helsinki de 1975, modifi-
cada en Setl, Corea, en 2008, http://www.wma.net/
en/3opublications/1opolicies/b3, y los contenidos en la
Resolucién 8430 de 1993 del Ministerio de Salud y en la
Resolucién 2378 de 2008 del Ministerio de la Proteccién
Social. Se debe adjuntar al manuscrito la aprobacién
del comité institucional de ética en investigacion.

2. Articulo de revision

Es un trabajo didactico de actualizacién sobre un
campo particular de la Dermatologia; se caracteriza por
presentar una cuidadosa revisiéon bibliografica de, por
lo menos, 50 referencias. Se sugiere no incluir mas de
setenta referencias y el resumen, en espafiol y en inglés,
no debe ser de mas de 150 palabras. Se deben indicar de
tres a seis palabras clave en espafiol y en inglés.

3. Articulo de reflexion

Es un manuscrito que presenta resultados de investiga-
cion desde una perspectiva analitica, interpretativa o
critica del autor, sobre un tema especifico, recurriendo
a fuentes originales.

4. Reporte de caso

Es la seccion dedicada a la comunicacién de experien-
cias clinico-terapéuticas o histopatolégicas. Su objetivo
es contribuir al conocimiento médico al describir una
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enfermedad nueva o poco frecuente, una aplicacion
clinica relevante, contribuir a esclarecer la patogé-
nesis de una enfermedad, describir alguna complica-
cién inusual o aportar aspectos novedosos en cuanto
a diagnéstico o tratamiento. El resumen, en espafiol y
en inglés, no debe ser mayor de 150 palabras. Deben in-
dicarse de tres a seis palabras clave.

Debe contener la descripcion del caso clinico, un
corto comentario y una conclusion final.

Se sugiere un maximo de diez referencias, relacio-
nadas con el tema, y tres fotografias clinicas o histol6-
gicas. Si los autores consideran que deben incluirse mas
fotografias, deben explicar la importancia de la inclu-
sion de las imagenes para la comprension del articulo.

Ajuicio del Comité Editorial, los autores de un reporte
de caso no deben ser mas de cuatro (Rev Asoc Colomb
Dermatol. 2011;19:260-1); si los autores exceden ese ni-
mero, debe sustentarse con claridad la participaciéon de
cada uno en la elaboracion del articulo.

5. Haga usted el diagnéstico

Esta modalidad de articulo de educacién continua
tiene el propdsito de estimular la habilidad diagnos-
tica de los lectores. Tiene dos partes, la primera hace
la presentacién del caso utilizando fotografias clinicas
o imagenes histologicas; la segunda aparece al final de
la revista y revela el diagnéstico correcto junto con un
comentario sobre la entidad correspondiente.

6. Revision de tema

Es un documento que resulta de la revision critica de la
literatura sobre un tema en particular.

7. Revision de la literatura

Son restimenes cortos de articulos de importancia pu-
blicados en revistas internacionales.

8 Noticias y eventos

Esta seccion publica comunicaciones de informes, obi-
tuarios, reuniones de la Asociacién o eventos nacionales
o0 extranjeros de importancia para el dermatdlogo.

9. Cartas al editor

Son los comentarios, opiniones o informaciones re-
lacionados con publicaciones previas e inquietudes
sobre la revista o la Asociacién Colombiana de Derma-
tologia y Cirugia Dermatologica. La correspondencia
publicada puede ser editada por razones de extension,

correccion gramatical o de estilo, y de ello se informara
al autor antes de su publicacion.

EVALUACION DE LOS ARTICULOS
POR PARES CIENTIFICOS

Cada manuscrito es presentado al Comité Editorial,
que decide si el manuscrito es relevante y pertinente
para la revista. Si lo es, el manuscrito es evaluado por
dos arbitros que pueden ser miembros de la institu-
cion editora o no serlo; estos arbitros se seleccionan
entre expertos en el tema tratado en cada manuscrito.
El proceso de revision por pares es andnimo y doble
ciego; ni los revisores conocen el nombre de los au-
tores ni los autores saben quienes aceptan o rechazan
su manuscrito, con el fin de garantizar la mayor obje-
tividad posible en la evaluacién.

Los pares deciden la conveniencia de su publicacién
y pueden sugerir correcciones en caso de que lo es-
timen necesario, las cuales se transmiten a los autores
por correo electronico; si fuere necesario, el articulo
se envia de nuevo a los pares revisores para que corro-
boren si se realizaron los ajustes solicitados.

Si existen opiniones encontradas entre los arbitros
con respecto a la publicacién del manuscrito, el caso
se lleva a discusion por parte del Comité Editorial
con el fin de tomar la decisién final sobre la publica-
cién o no del mismo.

Esta decisién se basa en la calidad del manuscrito,
su importancia y claridad y, ademas, del niimero de
manuscritos aprobados para determinado niimero de
la revista y del espacio disponible en ella. Todos los
manuscritos rechazados se devuelven a los autores.

Cuando un manuscrito es aceptado para publica-
cion, se le envia al autor la diagramacién final en un
archivo en formato pdf (Portable Document Format)
para su revision y aprobacién; en el caso de requerirse
alguna correccidn, se debe informar a la revista en los
siguientes tres dias.

PRESENTACION DEL TRABAJO

Los trabajos se deben enviar junto con una carta de pre-
sentacion que incluya el titulo del trabajo y la seccién
en la que se solicita publicacién, con una declaracién
que precise que el articulo es original e inédito. Se debe
declarar que todos los autores han leido y aprobado
el contenido del trabajo y que éste o parte del mismo
no han sido publicados con anterioridad ni han sido
enviados a otro sitio para publicarse; que fue condu-
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cido bajo las reglas éticas antes mencionadas, y que se
transfieren los derechos de reproduccion (copyright)
del articulo a la revista. A juicio del Comité Editorial,
puede haber excepciones para aceptar material que
haya sido publicado previamente (tablas o figuras), en
cuyo caso se debe adjuntar el permiso de la publicaciéon
que posea el derecho de reproduccién. El autor debe
adelantar los tramites necesarios para la obtencién de
tales permisos.

CONFLICTOS DE INTERES

Todos los autores deben declarar si tienen algtin con-
flicto de interés relacionado con el manuscrito que
estan enviando. Estos conflictos de interés incluyen los
apoyos economicos recibidos para la realizacion del
trabajo, los pagos recibidos de una entidad comercial
y los pagos por conducir un estudio o por ser consultor
de alguna compaifia farmacéutica. Igualmente, todo
apoyo econémico o de cualquier otro tipo para asistir
a eventos sociales o académicos relacionados con la
compaiia farmacéutica involucrada en el estudio. La
no declaracion de los conflictos de interés puede llevar
a sanciones como el rechazo de la publicacién o, en
caso de ya haber sido publicado el manuscrito, la pu-
blicacién posterior del conflicto no declarado.

CONSENTIMIENTO INFORMADO

Si la fotografia de un paciente enviada para publica-
cioén permite reconocer la identidad del sujeto, se debe
obtener por escrito el consentimiento informado del
paciente. La custodia del documento de aceptacion es
responsabilidad de los autores, quienes firmaran en el
momento de enviar el articulo un certificado de que se
cuenta con la autorizacién escrita del paciente para
la publicacién de su caso. No se debe incluir nungin
tipo de informacién que permita identificar al paciente,
como nombres, iniciales o niimeros de historia clinica.

En la actualidad, debido al acceso de los pacientes
a las revistas clinicas en medios electrénicos, el con-
sentimiento a la publicacién de fotografias cobra gran
importancia. No se debe publicar una imagen en la que
el paciente pueda reconocerse o ser reconocido, sin el
consentimiento por escrito ya que constituye una vio-
lacién de su privacidad. Esto incluye no solamente la
cara, sino cualquier parte del cuerpo que el paciente
pueda identificar como propia. En la edicién de la fo-
tografia se deben omitir datos que puedan permitir la
identificacion del paciente, pero esto no obvia la nece-
sidad de obtener el consentimiento informado.

{soc Colomb Dermatol. 2016 24: 4 (Octubre-Diciembre), 345-348
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ENVIO DEL ARTICULO

Todo trabajo debe ser enviado a la direccién electrénica
de la revista (revista@asocolderma.com). Los manus-
critos deben escribirse en hojas tamafo carta, a doble
espacio, preferiblemente en letra Arial de 12 puntos;
las tablas y figuras no deben incluirse dentro del texto,
deben ir al final del mismo, después de las referencias.
La revista tiene el espafiol como idioma oficial, aunque
puede aceptar colaboraciones en inglés.
La primera pagina debe incluir lo siguiente:

e Titulo del trabajo en espaiiol.
¢ Titulo del trabajo en inglés.
e Subtitulo, si lo amerita.

e Primer apellido y nombres completos de los au-
tores.

e (Cargo y categoria académica de los mismos.

e Nombre de la instituciéon donde se realiz6 el tra-
bajo.

e Nombre, direcciéon, ntiimero de teléfono, fax y
direccién electrénica del autor responsable de la
correspondencia.

¢ Fuentes de financiacion, equipo, medicamentos o
todos estos.

e Conteo de palabras del texto, excluyendo el re-
sumen, los agradecimientos, los pies de figuras
y las referencias, y conteo de las palabras del re-
sumen.

¢ Nimero de figuras y cuadros.

¢ Titulo corto para los encabezamientos de pagina.

En la segunda pagina debe aparecer el resumen en es-
pafiol y su traduccién al inglés, y las palabras clave en
los dos idiomas.

Debe evitarse el uso de abreviaturas que no sean
universalmente reconocidas, sino que hayan sido acu-
fladas por los autores. Siempre se deben usar los nom-
bres genéricos de los medicamentos. Si se incluye una
marca registrada, s6lo se podra citar una vez, entre
paréntesis, luego de su primera mencién. Toda me-
dida se debe expresar segiin el sistema internacional
de unidades. Las referencias se deben identificar en
el texto con niimeros arabigos entre paréntesis, en su
orden de aparicion.

Lalista secuencial de referencias también debe ser es-
crita a doble espacio, y debe aparecer en nueva pagina
al final del texto. La forma de citarlas debe ajustarse a
lo recomendado en los requisitos uniformes para ma-
nuscritos presentados para publicacion en revistas bio-
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médicas, o normas de Vancouver (http://www.nlm.nih.
gov/bsd/uniform_requirements.html). La abreviatura
de los titulos de las revistas debe ser tal y como aparece
en la lista de revistas indexadas en el Index Medicus,
que puede obtenerse en http://www.ncbi.nlm.nih.gov/
sites/entrez?cmd=search&db=journals.

Las comunicaciones personales no constituyen una
referencia bibliografica reconocida, como tampoco lo
son los resimenes de congresos; si se considera nece-
saria su inclusién, deben aparecer entre paréntesis en el
texto. Por favor, aseglrese de que todas las referencias
citadas en el texto hayan sido listadas en las referencias.

Ejemplos de referencias

Se deben listar los primeros seis autores seguidos por et al.

¢ Articulos de revistas: Autores. Titulo del articulo.
Abreviatura internacional de la revista. Afo; vo-
lumen: pagina inicial y final del articulo.

e Libros: Autores. Titulo del libro. Nimero de la edi-
cion. Lugar de publicacion: editorial; afio.

e Capitulos de libros: Autores del capitulo. Titulo
del capitulo. En: editores del libro. Titulo del libro.
Namero de la edicion. Lugar de publicacién: edito-
rial; afio; pagina inicial y final del capitulo.

e Medio electronico: Autores. Titulo [sede web].
Lugar de publicacién: editor; fecha de publicacién.
Fecha de consulta. URL electronica exacta.

[lustraciones y cuadros

Cada una de las ilustraciones y cuadros se debe enviar
en un archivo adicional al texto del articulo. Son su-
plementarios y no duplicadores de lo que se diga en el
texto. Cada articulo puede llevar un ntimero razonable
de fotos; para los minicasos, el maximo es de tres. El
namero de fotos puede aumentarse cuando las caracte-
risticas didacticas del articulo lo ameriten, a juicio del
Comité Editorial.

Fotografias

Las fotografias deben enviarse en un archivo anexo
al articulo, de preferencia en formato TIFF (Tagged
Image File Format); el formato JPEG (Joint Photogra-
phic Experts Group) no permite una 6ptima impresiéon
dado que es un archivo comprimido en el que se han
eliminado un ntimero indeterminado de pixeles para
lograr su compresion. Si la foto es a color debe en-
viarse en alta resolucién, es decir, por lo menos a 300
dpi (dots per inch); si es en blanco y negro, la resolu-
cion 6ptima para impresion es de 600 dpi.

Se deben numerar con cifras arabigas, tener un titulo
breve y ser autoexplicativas. Las fotografias de histopa-
tologia deben indicar el tipo de tincién y los aumentos
a los que se fotografid la imagen enviada.

Sihan sido publicadas previamente, debe anotarse la
referencia completa y exacta del sitio en el que fue pu-
blicada y adjuntar el permiso por escrito de la publica-
cién que posea el derecho de reproduccion (copyright).

Los graficos y las tablas deben enviarse en sus ar-
chivos de origen (Excel, Power Point) y no enviarlos
escaneados ya que impide su correccién y diagrama-
cién apropiada. Al igual que las figuras, deben ser nu-
meradas, aparecer citadas en el texto y deben contar
con una leyenda ilustrativa y ser autoexplicativas; asi-
mismo, deben aparecer las unidades que se hayan utili-
zado para las diferentes variables listadas.

Rev Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 4 (Octubre-Diciembre), 345-348
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Instructions
for authors

The Revista Colombiana de Dermatologia y Cirugia Der-
matologica is the official publication of the Asociacion
Colombiana de Dermatologia y Cirugia Dermatoldgica,
its affiliate societies and regional chapters. It has been
published continuously since 1991, and it became a quar-
terly journal since 2003, after scientific peer reviewing
by scientists selected by the Editorial Committee. It pub-
lishes original research articles related to Dermatology,
review and reflective articles, and case reports.

Its content is essentially scientific, even though there
may eventually be union or informational contribu-
tions, when they are particularly relevant. One of its
clearest aims is to achieve a better continuous educa-
tion in Dermatology, and thus, all those papers which
comply with this goal are welcome.

The abbreviated title of the Revista Colombiana de
Dermatologia y Cirugia Dermatolégica is Rev Asoc Co-
lomb Dermatol. which must be used in footnotes, figure
captions and bibliographical references.

Manuscripts must be sent to the Revista Colombiana de
Dermatologia y Cirugia Dermatologica editor’s email (re-
vista@asocolderma.com).

INFORMATION FOR AUTHORS

The journal complies with the guidelines published by
the International Committee of Medical Journal Editors
(www.icmje.org) in its “Uniform Requirements for Ma-
nuscripts Submitted to Biomedical Journals” and has in-
corporated them in the review and publication process.

Type of articles published in the
journal

Research article

It must be an original paper derived from an investiga-
tion which contributes to the construction of scientific
knowledge by registering relevant information about
new available data. It must contain the following sec-
tions: introduction, materials and methods, results,
discussion and references. It must have a structured
abstract with a maximum of 250 words, in Spanish

Asoc Colomb Dermatol. 2016; 24: 2 (Abril-Junio), 349-352

and English, and 3-6 keywords must be suggested; for
Spanish, these keywords must be included in the Des-
criptores de Ciencias de la Salud (DeCS) (http://decs.
bvs.br/E/homepagee.htm), and for English, they must
be included in the Medical Subject Headings (MeSH)
(http://www.nlm.nih.gov/mesh).

The presented articles must comply with the
ethical guidelines of the committee in charge of su-
pervising the investigation studies of the institution
where the study was conducted in addition to com-
plying with the 1975 World Medical Association De-
claration of Helsinki (Ethical Principles for Medical
Research Involving Human Subjects), modified in
Seoul, South Korea, in 2008 (http://www.wma.net/
en/3opublications/iopolicies/b3), and those in the Re-
solucién 8430 de 1993 of the Ministerio de Salud, and
the Resolucién 2378 de 2008 of the Ministerio de la
Proteccién Social. The approval of the institutional re-
search ethics committee must be attached to the paper.

Review article

It is an educational paper relevant to the update of a
particular area of dermatology, characterized by pre-
senting a thorough bibliographic review of at least
50 references. We suggest not to add more than 70 re-
ferences, and that the abstracts, both in Spanish and
English, not to exceed 150 words. Three to six keywords
in Spanish and English must be listed.

Reflective article

It is a paper which presents the results of an investiga-
tion from the analytical, interpretative o critical pers-
pective of the author, regarding a specific topic, and
using original sources.

Case report

It is the section dedicated to the communication of
experiences, both clinical and therapeutic or histo-
pathological. Its objective is to contribute to medical
knowledge by describing a new or not frequent disease,
a relevant clinical application, contributing to the elu-

Rev Asoc Colomb Dermatol

349



Instructions for authors

cidation of the pathogenesis of a disease, describing an
unusual complication or adding novel aspects regar-
ding diagnostics and treatment.

The abstract, in Spanish and English, must be no
longer than 150 words, and three to six keywords
must be listed. It must contain the description of a
clinical case, a short commentary, and a final conclu-
sion maximum of ten references related to the topic,
and three clinical or histological photographs are su-
ggested. If the authors consider more photographs
should be included, they have to explain the impor-
tance of their inclusion for understanding the article.

By decision of the editorial committee, the authors
of a case report should not be more than four (Rev
Asoc Colomb Dermatol. 2011;19:260-1); if there are
more participants, their involvement in the article
must be argued clearly.

Make your own diagnosis

The purpose of this type of continuous education ar-
ticle is to stimulate the diagnostic ability of the readers.
It is divided in two parts: the first one presents the
case by means of clinical photographs or histological
images, and the second part is shown at the end of the
journal and it reveals the correct diagnosis, along with
a commentary about the corresponding entity.

Topic review

It is a manuscript that results from the critical review of
the literature regarding a peculiar topic.

Literature review

They are short abstracts of important articles published
in international journals.

News and events

This section publishes reports, obituaries, association
meetings or national or foreign events which may be
important for the dermatologist.

Letters to the editor

They are the comments, opinions or information related
to previous issues or questions about the journal or the
Asociaciéon Colombiana de Dermatologia y Cirugia Der-
matolégica. The published mail may be edited due to
length, grammar or style; the author will be informed
before the publication.

SCIENTIFIC PEER REVIEW OF THE
MANUSCRIPTS

Each paper is presented before the editorial committee,
which decides if the paper is relevant and pertinent to
the journal. If it is, the paper is reviewed by two refe-
rees who might be members of the editing institution or
not. These referees are selected among experts on the
topic of the paper. The review process by the peers is
anonymous and double-blinded. Neither the reviewers
nor the authors know the names of each other, so the
authors have no knowledge of who accepts or rejects
the papers, thus guaranteeing the maximum possible
objectivity in the evaluation.
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