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La Revista Colombiana de Dermatologia es un érgano de ex-
presion para la Asociacion Colombiana de Dermatologia y Ci-
rugia Dermatoldgica, sus sociedadesfiliales y los capitulos re-
gionales; su contenido es esencialmente de tipo cientifico, aun
cuando eventualmente pudieran aparecer contribuciones de
caracter gremial o informativo cuando sean de muy particular
importancia. Uno de los objetivos mas claros es lograr una mejor
Educacion Dermatoldgica Continuada, y son bienvenidos to-
dos aquellos trabajos que cumplan con esta meta. Los escritos
deben ser enviados a:

Rodolfo Augusto Trujillo M., Editor - Jefe
Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia
y Cirugia Dermatoldgica
Edificio Consumédico, Cali
Calle 5 No. 38-14 « Consultorio 601
Teléfono: 558 2816

La Revista acoge las normas publicadas por el /nternatio-
nal Committee of Medical Journal Editors en su Uniform Re-
quirements for Manuscrpts Submitted to Blomedical Journals
y las incorpora en su proceso de revision y publicacion. La ver-
sion electronica oficial en inglés de estas normas se encuentra
disponible en: www.icmje.org

Todos los miembros de la Sociedad, bien sea como individuos
o como integrantes de las sociedades filiales, de los capitulos
regionales o de las escuelas de formacion de pre y posgrado,
estan invitados a patrticipar en cualquiera de las secciones que
se relacionan a continuacion:

1. Profesor invitado
Tema y extension libres.

2. Revision de temas (monografias)

Hasta seis mil palabras; seran trabajos didacticos, de actuali-
zacion sobre un campo particular de la dermatologia. Son de
revision, pero con una extension bibliografica no mayor de se-
tenta referencias. Incluiran: introduccion, material y métodos,
comentarios y conclusiones segun los trabajos revisados y los
propios del autor. El resumen, en espanol y en inglés, no sera
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mayor de doscientas cincuenta palabras. (Deben indicarse 2-3
“palabras clave”).

3. Articulo original

Debe tener una extensién maxima de cinco mil palabras. In-
cluir: Introduccion, material y métodos o informe de casos, re-
sultados, comentarios y referencias. Requiere un resumen de
maximo ciento cincuenta palabras en espanol e inglés. (Deben
indicarse 2-3 “palabras clave”).

4. Investigacion clinico-terapéutica

Con una extension maxima de dos mil quinientas palabras, sobre
evaluaciones de drogas. Puede anadirse un maximo de cuatro
graficos o cuadros y dos fotografias clinicas a color. Su meto-
dologia es similar a la de los articulos originales.

5. Investigacion epidemioldgica

Debe tener una extension maxima de dos mil quinientas pala-
bras. Incluir: introduccion, material y métodos o informe de ca-
sos, resultados, comentarios y referencias. Requiere un resu-
men de minimo ciento cincuenta palabras en espanol o inglés.
(Deben indicarse 2-3 “palabras clave”).

6. Ciencias basicas

No mayores de seis mil palabras; seran trabajos didacticos, de
actualizacion sobre uncampo particular de la dermatologia. Son
de revision, pero con una extension bibliografica no mayor de
setenta referencias. Incluiran: introduccion, material y métodos,
comentarios y conclusiones segun los trabajos revisados y los
propios del autor. El resumen, en espanol y en inglés, no sera
mayor de doscientas cincuenta palabras. (Deben indicarse 2-3
«palabras clave»).

7. Educacion médica continuada

Es un articulo de revisién completa sobre algun tema. Exten-
sion maxima de cinco mil palabras.

8. Trabajos del concurso de residentes

Presentacion de las investigaciones llevadas a cabo por los
residentes de las diferentes escuelas, ya expuestas en los Con-
gresos Colombianos de Dermatologia. Su formato sera similar
al numeral 3.

9. Minicasos

Seccién de comunicacion de experiencias clinico-terapéuticas o
histopatoldgicas. Tienen un resumen de no mas de cincuenta



Revista Asociacién Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatoldgica

palabras y el desarrollo del caso: minuciosa historia clinica, des-
cripcion de la terapia, resultados, un corto comentario y conclu-
sion final. Solo cinco referencias, relacionadas con el tema. Ex-
tension maxima: mil palabras. Se incluiran tres fotografias clini-
cas o histoldgicas.

10. Revision de la literatura

Resumenes cortos de articulos de importancia publicados en
revistas internacionales. Su extension maxima, excluida la re-
ferencia bibliografica, sera de cien palabras.

11. Cirugia dermatoldgica

Articulos con la misma categoria de los numerales 1-3, pero
especialmente orientados a este tema.

12. Dermatologia en internet

Pagina dedicada a ofrecer a los lectores informacion sobre el
uso y la utilidad del internet para apoyar su actividad diaria, asis-
tencial y académica. Extension maxima: mil quinientas palabras.

13. Noticias y eventos

Comunicacion de informes, obituarios, reuniones de la Asocia-
cion o eventos nacionales o extranjeros de importancia para el
dermatdlogo. Extensién maxima: doscientas cincuenta palabras.

14. ;Conoce usted el diagnéstico?

Presentacion de un caso,comun o infrecuente, para ejercicio men-
tal del lector. Debera mostrarse la confirmacion histologica o de
laboratorio. Seguira el patron de presentacion de un minicaso.

15. Remanso dermatologico

Espacio para las manifestaciones artisticas y creativas de los
colaboradores dermatologos. Cuando se trate de fotografias
se exigiran las mismas disposiciones usadas para el material
grafico de la revista. Si se trata de texto, no debera ser mayor
de mil palabras o cien lineas.

16. Correspondencia

Cartas al Editor con comentarios, opiniones o informaciones
relacionadas con publicaciones previas e inquietudes acerca
de la Revista o la Asociacion Colombiana de Dermatologia y
Cirugia Dermatoldgica.

La correspondencia publicada podra editarse por razo-
nes de extension, correccion gramatical o de estiloy de ello se
informara al autor antes de su publicacion.

PRESENTACION DEL TRABAJO

Los trabajos seran enviados junto con una carta de pre-
sentacion que debera incluir el titulo del trabajo y la seccion en
la que se solicita publicacién, con una declaracién que esta-
blezca que todos los autores han leido y aprueban el contenido
del trabajo, y que éste o parte del mismo no ha sido publicado
con anterioridad ni enviado a otra publicacion, que fue condu-
cido bajo reglas éticas, que transfieren los derechos del autor
del articulo a la revista. A juicio del Comité Editorial habra ex-
cepciones para material publicado previamente, en cuyo caso
se debera adjuntar el permiso de la publicacion que posea el
Copyright. El autor deberarealizar los tramites para dicho per-
miso.

A esta carta también puede adjuntarse la declaracion de
conflictos de interés, si los hubiere, y no se ha incluido en el
escrito. Si hay conflictos de interés deben ser informados en el
articulo (Ej.: Auspiciado por el laboratorio X productor del me-
dicamento Y).

El Editor se reserva el derecho de aceptar los articulos y de
sugerir modificaciones antes de su publicacién. Seran publica-
dos a medida que lo permita el espacio disponible en la Revis-
ta, con un riguroso orden de antigiiedad en relacion con la fe-
cha de su recepcion por el Editor, quien enviara inmediatamen-
te una nota de recibo al autor, la cual no es un compromiso de
su publicacion.

Todo trabajo sera enviado en disquete e impreso en hojas ta-
mano carta, original y dos copias, a doble espacio, por un solo
lado, con margenes laterales de 4 cm y numeradas consecuti-
vamente iniciando desde la pagina del titulo. El contenido del
disquete y el del trabajo impreso deberan ser idénticos. El dis-
quete debe estar marcado con el titulo del trabajo y el nombre
del autor; no debe contener material diferente del trabajo. La
Revista tendra como idioma oficial el espanol, pero podra acep-
tar colaboraciones en inglés. Ningun material enviado sera de-
vuelto.

La primera pégina incluye:

Titulo del trabajo en espafiol

Titulo del trabajo en inglés

Subtitulo (si lo amerita)

Apellidos y nombres completos de los autores

Cargo y categoria académica de los mismos

Nombre de la institucion donde se realizo el trabajo
Nombre, direccion, nimero de teléfono, fax y correo elec-
trénico (es imprescindible para una comunicacion agil) del
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autor a quien se le enviara la correspondencia, quien de-
bera indicar con claridad si su direccion de correspon-
dencia puede ser publicada.

Fuentes de financiacion, equipo, medicamentos o todos es-
tos.

Conteo de palabras del texto (excluyendo el resumen, los
agradecimientos, las leyendas de las figuras y las refe-
rencias) y conteo de palabras del resumen.

Numero de figuras y cuadros.

Titulo abreviado para encabezamientos de pagina.

La segunda pagina sera el resumen en espanol y su traduc-
cion al inglés (a doble espacio).

Se deben incluir 2-3 palabras clave referentes al tema central
del trabajo. Deben emplearse los descriptores del indice de
Literatura Latinoamericana y del Caribe en Ciencias de la Sa-
lud (LILACS) publicados en http://decs.bvs.br y los del /ndex
Medicus, Medical Subject Headings (MESH), en
www.nlm.nih.gov/mesh/meshhome.htm|

Solo debe utilizarse un minimo de abreviaturas, las cuales se-
ran definidas la primera vez antes de su empleo. Siempre usar
nombres genéricos de drogas. Si se incluye una marca regis-
trada, solo se podra mencionar una vez, citada entre parénte-
sis luego de su primera citacion.

Toda medida sera indicada en sistema meétrico decimal.
Las referencias se identificaran en el texto con numeros arabi-
gos entre paréntesis, en su orden de aparicion.

La lista de referencias secuencial ira a doble espacio, en ho-
jas aparte de las del trabajo. Debera seguir los Requisitos Uni-
formes para manuscritos presentados para publicacion en re-
vistas biomeédicas. Un listado completo de ejemplos puede ser
revisado en el volumen 12, numero 2, de junio de 2004 de la
Revista de la Asociacion. Los titulos de las revistas deben ser
abreviados de acuerdo con el estilo usado en la Lista de Revis-
tas indexadas en el /ndex Medicus, que puede obtenerse en el

sitio web www.nlm.nih.gov. Las comunicaciones personales no
se deben incluir en esta lista, pero seran citadas entre parénte-
sis en el texto. Verifique que las referencias en el texto estén
de acuerdo con esta lista.

llustraciones y cuadros: Son suplementarios y no duplicado-
res de lo que se diga en el texto. Cada articulo podra llevar un
numero razonable de fotos en blanco y negroy cuatrofotos en
color (minicasos: tres). El numero de fotos a color podra ser
aumentado a seis cuando las caracteristicas didacticas del ar-
ticulo lo ameriten, a juicio del Comité Editorial. Para ellas de-
ben enviarse la diapositiva original y dos copias en papel bri-
llante (liso) de tamano 10 cm x 15 cm, con etiqueta adhesiva en
el dorso que indique su numero, nombre del autor y una flecha
que senale el margen superior derecho. Para las fotos en blan-
CO y negro se requieren igualmente copias de este tipo. Los
cuadros, graficos en linea o diagramas deberan ser enviados
en forma de fotografia de alto contraste, similar a las fotos en
blanco y negro. No se aceptan impresiones de computador.
Las fotos enviadas en medio electronico deben estar en forma-
to JPEG, con una resolucion de 300 DPI y ser grabadas por lo
menos al mismo tamano del que se quieran reproducir. No en-
viar obras de arte, radiografias u otro tipo de material original.
Deben numerarse con cifras arabigas, tener un titulo breve y
ser autoexplicativas. Las fotografias de histopatologia deben
indicar el tipo de tincion y la escala de magnificacion utilizada.
Todo el texto debera ser enviado aparte en un disquete de 3 '/,,
transcrito en un procesador de texto comun. Las ilustraciones
se numeran con cifras, de acuerdo con su mencion en el texto.
Las leyendas correspondientes deberan ser escritas a doble
espacio y en hojas diferentes de las del texto del trabajo. No
deben ser repetitivas de lo indicado en él, sino complementa-
rias. Si han sido publicadas previamente, debera darse el cré-
dito completo en dichas leyendas y acompanarse de un permi-
so escrito del propietario de los derechos de autor (Copyright).
Ademas, si la fotografia permite reconocer la identidad del su-
jeto, se requiere un consentimiento escrito del paciente para
su publicacion. Cuando se obtenga este consentimiento, debe-
ra indicarse en el articulo publicado. No se debe incluir infor-
macion que permita identificar al paciente, como nombre, ini-
ciales, o numeros de historia clinica.

Disefo e impresion:
Impresora Feriva S.A.
Cali - Colombia 2005
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Editorial

C ada vez se entiende mas la estrecha relacion en-
tre una inadecuada respuesta inmune y el acnée.
Esto siempre ha estado claro para los dermatélo-
gos, quienes en nuestros diagnosticos incluimos frecuente-
mente la palabra inflamatorio, y en el tratamiento utilizamos
medicamentos que consideramos como inmunomodulado-
res. Lo nuevo es que se estan aclarando los mecanismos
involucrados.

La inmunidad se ha dividido, para facilitar su estudio,
en innata y adaptativa. La inmunidad innata permite detec-
tar rapidamente los microorganismos que invaden nuestro
organismo, para eliminarlos. Si esto no fuera asi, cualquier
microorganismo nos invadiria y nos destruiria en minutos.
¢, Como reconoce el sistema inmune los microorganismos
con los cuales no ha tenido contacto previamente? Seria
muy dificil cargar con una gran cantidad de material genéti-
co que nos permitiera reconocer eficientemente todos los
microorganismos existentes en la Tierra y todas sus varian-
tes, ademas de desplegar grandes cantidades de clones de
linfocitos T que los reconocieran; esto haria que nuestra
sangre fuera viscosa por la gran celularidad, y todos nues-
tros tejidos estarian llenos de estas células. Por eso es fun-
damental el papel del sistema inmune innato que, a través
del tiempo, ha aprendido a diferenciar ciertos patrones mo-
leculares comunes en diferentes microorganismos. Estos
patrones son reconocidos por receptores especificos en
macrofagos y células presentadoras de antigenos, tales
como los receptores tipo Toll, pero debemos recordar que
éstos no son los unicos. El primer punto interesante es que
un receptor tipo Toll puede reconocer un patrén molecular

1. Janeway CA, Travers P, Wallport M, Shlomchik M. Innate
Immunity. En: Immunobiology. Garland Publishing 2001, pagi-
nas 35-91.

2. Jugeau S, Tenaud |, Knol AC, Jarrousse V, Querrux G, Kha-
mmari A, Dreno B. Induction of toll-like receptors by Propionibac-
terium acnes. Br J Dermatol. 2005; 153(6):1105-13.

3. Kim J, Ochoa MT, Krutzik SR, Takeuchi O, Uematsu S, Le-
gaspi AJ, Brightbill HD, Holland D, Cunliffe WJ, Akira S, Sieling
PA, Godowski PJ, Modlin RL. Activation of toll-like receptor 2 in
acne triggers inflammatory cytokine responses. J Immunol. 2002;
169(3):1535-41.

que es comun a diferentes patdgenos; mas aun, puede es-
tar compartido por hongos, parasitos o bacterias.' Estos
receptores estan de moda y ha sido estudiado su papel res-
pecto a si el Propinebacteriurm acnespuede inducir respues-
tas en macrofagos por medio de ellos (especialmente el 2 y
el 4), y si esta respuesta puede ser frenada por el adapale-
ne.2® Cuando se realizan nuevas investigaciones en inmu-
nologia éstas se centran en algunos patogenos o enferme-
dades especificas, y tenemos la tendencia a pensar que se
relacionan solo con esos patdgenos, cuando pueden apor-
tarnos reglas generales de defensa contra multiples micro-
organismos. Actualmente se esta planteando si la respues-
ta inflamatoria inicial al Z acrnespuede ser el factor desen-
cadenante de la enfermedad y no sélo una consecuencia
de ella. Nos preguntamos ahora si muchas de las respues-
tas inflamatorias papulares que observamos en la cara son
inducidas por este mecanismo de inmunidad innata. Mu-
chas veces observamos que pacientes con acné que no
responden al tratamiento normal tienen otros patogenos
(Pritirusporum ovale, Demodex folucularurmn, Sthafilococo
aureus, bacterias gram negativas, eic); ahora entendemos
la razon. Obviamente no se quiere desconocer el resto de
la etiopatogenia del acné, pero se plantea si un grupo im-
portante de pacientes con esta enfermedad no tendran una
hiperrespuesta de su sistema inmune innato y si no hacen
un buen paso a una respuesta adaptativa adecuada.

Muchas mas preguntas nos asaltan frente a estos ha-
llazgos; por ejemplo, ¢ por qué ciertas combinaciones mejo-
ran mas a nuestros pacientes con acné? ;Acaso estan ata-
cando otros microorganismos, ademas del 2 acnes? Esto
llevara a nuevos estudios para tratar de entender si el mi-
croambiente del foliculo en una poblacion determinada de
un estudio tenia o0 no otro patdgeno, que también desapa-
recio con el tratamiento topico, lo cual podria verificarse con
un PCR multiple. También puede generar nuevas formas
de tratar el acné: para una combinacion de microorganis-
mos una combinacion especial de medicamentos. Debemos
estar al tanto de los adelantos en ciencias basicas para
mejorar nuestro entendimiento de las enfermedades y bus-
car aplicaciones practicas hacia el futuro.

Rodolfo Augusto Trujillo Méndez
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Alopecias cicatrizales primarias

Primary cicatricial alopecias

Maria Soledad Aluma Tenorio
Luz Marina Gomez Vargas

Rodrigo Restrepo Molina

RESUMEN

A ALOPECIA cicatrizal es la destruccion permanente

L del foliculo piloso, que imposibilita que el pelo

vuelva a crecer. Engloba un grupo de enfermeda-

des poco entendidas, que ocasionan como efec-

to comun el reemplazo de la estructura folicular por tejido
fibroso.

En este articulo se revisa informacion acerca de la cla-
sificacion, patogénesis, presentacion clinica, diagnostico y
tratamiento de esta enfermedad.

Palabras clave: Alopecias cicatrizales primarias, clasi-
ficacion, tratamiento.

SUMMARY

Cicatricial alopecia is defined as the permanent des-
truction of the hair follicle, without the possibility of regrowing
hair. This is a poorly understood group of disorders charac-
terized by a common final pathway of replacement of the
follicular structure by fibrous tissue. This article reviews cu-
rrent information about classification, pathogenesis, clinical
presentation, diagnosis and treatment.

Key words: Primary cicatricial alopecia, classification,
treatment.
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1. INTRODUCCION

La denominacion alopecia cicatrizal designa la des-
truccion permanente del foliculo piloso, lo que hace impo-
sible que el pelo vuelva a crecer, y comprende un grupo
de enfermedades poco entendidas, que tienen como efec-
to comun el reemplazo de la estructura folicular por tejido
fibroso.!

Las alopecias, en general, se dividen en focales y di-
fusas. Las focales a su vez pueden ser cicatrizales y no
cicatrizales. Las alopecias cicatrizales se clasifican en pri-
marias cuando resultan de una enfermedad que afecta en
forma directa los foliculos pilosos, o secundarias cuando
los foliculos se danan por un proceso externo vecino a ellos.
Algunos ejemplos de alopeciascicatrizales secundarias son
la sarcoidosis, el nevus sebaceo de Jaddasohn, la escle-
rodermia, las metastasis y las tinas capitis inflamatorias.
Este articulo se centra en las alopecias cicatrizales prima-
rias.23

2. CLASIFICACION

Actualmente la clasificacion que mas se utiliza para las
alopecias cicatrizales primarias se basa en el tipo de infil-
trado inflamatorio; con base en él se divide en tres catego-
rias: linfociticas, neutrofilicas y mixtas. El Cuadro 1 muestra
la clasificacion de las alopecias cicatrizales primarias se-
gun el infiltrado inflamatorio. Como la mayoria de estas en-
tidades clinicamente se superponen y no tienen hallazgos
histopatoldgicos distintivos, hay un numero importante de
pacientes que se clasifican dentro de la categoria de alope-
cias cicatrizales no especificas o en estadio final. Se debe
tener en cuenta que con los conocimientos actuales sobre
el tema esta clasificacion es provisional y probablemente
estara sujeta a cambios a medida que se obtenga mayor
informacion y claridad sobre esta enfermedad. *
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Cuadro 1. Clasificacion de las alopecias cicatrizales primarias

A. Linfociticas
e Lupus eritematoso discoide.
e Liquen plano pilaris.
a. Sindrome Lassueur- Graham Little-Piccardi.
b. Alopecia frontal fibrosante.
¢ Pseudopelada clasica de Broca.
¢ Alopecia cicatrizal central centrifuga.
* Alopecia mucinosa.
e Queratosis pilaris espinulosa decalvans.
B. Neutrofilicas
* Foliculitis decalvans.
* Foliculitis / Celulitis disecante.
C. Mixtas
e Acné necrotico
e Acné queloidalis.
e Dermatosis pustular erosiva.

D. No especificas o en estadio final

3. EPIDEMIOLOGIA

Tan y colaboradores mostraron en un estudio clinico-
patoldgico con 112 pacientes, que aproximadamente el 3%
de las consultas tricolégicas son por alopecias cicatrizales.
En este estudio, la relacion alopecias linfociticas vs. neutro-
filicas fue de cuatro a uno, predominando las alopecias ci-
catrizales linfociticas en mujeres de edad media; y las alo-
pecias cicatrizales neutrofilicas, en hombres de edad me-
dia.®

En la raza blanca son mas comunes los diagndsticos
de alopecia cicatrizal por lupus discoide, liquen plano pilary
foliculitis decalvans, mientras que en la raza negra predo-
mina la alopecia cicatrizal central centrifuga (ACCC). Sin
embargo, el diagnostico realizado con mas frecuencia con-
tinua siendo el de alopecia de origen desconocido. Algunos
autores sugieren que del 15% al 90% de estas alopecias
resultan del liquen plano pilaris; aunque esta afirmacion to-
davia no ha sido confirmada.®

4. ETIOPATOGENESIS

La Sociedad Norteamericana de Investigacion de Pelo
se reunio en el aho 2001 para tratar el tema de las alope-
cias cicatrizales.” Aunque la causa de este tipo de alope-
cias se desconoce, y el origen de todas ellas podria ser
multifactorial, se postularon las siguientes hipotesis para ser
probadas, confirmadas o excluidas con trabajos de investi-
gacion posteriores: 8

- Lasalopecias cicatrizales tienen una predisposicion ge-
nética.

- Los factores ambientales intervienen en las alopecias
cicatrizales. Estos pueden ser exogenos (sustancias
quimicas alicantes u otros elementos utilizados en la
practica del cuidado del pelo) o agentes infecciosos.

- Los defectos en las proteinas estructurales de la uni-
dad pilosebacea pueden producir alopecia cicatrizal,
estando mas relacionadas con ello las proteinas de las
glandulas sebaceas.

- Las alopecias cicatrizales pueden producirse por una
respuesta inmune anormal.

- Pueden ser el resultado de una alteracion entre las in-
teracciones mesenquimales y epiteliales.

Existe un concepto fisio-patolégico que se basa en la
localizacion del infiltrado inflamatorio. Las células germina-
les pluripotenciales que dan origen al segmento inferior del
foliculo en cada ciclo folicular se encuentran localizadas en
la protuberancia y no en el bulbo, como se habia postulado
previamente.® '° Estas células germinales tienen ademas la
capacidad de regenerar las glandulas sebaceas y la epider-
mis. La mayoria de las alopecias cicatrizales presentan el
infiltrado inflamatorio localizado en el tercio superior del fo-
liculo, comprometiendo la protuberancia, lo que produce
danos irreversibles en la capacidad regenerativa del pelo,
junto con la pérdida o atrofia de las glandulas sebaceas,
hallazgos que se consideran marcadores caracteristicos de
las alopecias cicatrizales "2 (Foto 1)

Lo anterior contrasta con lo que sucede con otras alope-
cias de origen inflamatorio, como la alopecia areata, en don-
de elintenso infiltrado inflamatorio alrededor del buibo lleva a
la involucion del foliculo pero no a su daho permanente.

5. HISTOLOGIA

El estudio histopatoldgico no puede determinar con cer-
teza las distintas variantes clinicas de la alopecia cicatrizal.

© 12
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Foto 1. Alopecia cicatrizal: estelas foliculares (EF) verticales
acompainadas de infiltrado linfocitario (IL) que ha destruido las

glandulas sebaceas. Se observan restos de un musculo erec-
tor del pelo (MR).

-

Mirmirani y colaboradores' realizaron un estudio con vein-
te pacientes a los que clinicamente se les hizo el diagndsti-
co de diferentes tipos de alopecias cicatrizales. Se les tomd
biopsia de cuero cabelludo a todos los participantes y se
mandaron de forma ciega a patologia para tratar de hacer
una correlacion clinico-patoldgica y para definir los hallaz-
gos histolégicos caracteristicos de cada una de estas va-
riantes. El resultado de patologia mostré que soélo se puede
diferenciar entre alopecias cicatrizales linfociticas y neutro-
filicas, ya que los hallazgos histolégicos no son especificos
de ninguna enfermedad. Concluyen, entonces, que tal vez
se deba utilizar una clasificacion mas especifica que inclu-
ya solo las categorias de alopecia cicatrizal linfocitica y neu-
trofilica, hasta que puedan utilizarse marcadores molecula-
res e inmunofenotipicos que corroboren si en verdad exis-
ten todas estas variantes clinicas o si éstas son fases co-
munes de dos procesos inflamatorios distintos. Sin embar-

© 13

go, hasta que esto se confirme, se debe tratar de descartar
varias entidades en todo paciente con alopecia cicatrizal.

6. CLINICA

Las alopecias cicatrizales suelen ser focales o circuns-
critas, aunque se han descrito algunas de caracteristicas
difusas. La clinica de estas alopecias puede mostrar hallaz-
gos caracteristicos de cada enfermedad en los estadios tem-
pranos, mientras que en estadios posteriores solo se evi-
dencia cicatrizacion. Esta variacion en la presentacion clini-
ca se podria explicar porque cada entidad tiene una amplia
gama de manifestaciones o porque la raza, la genética y la
respuesta inmune de cada individuo determinan el fenotipo
final. Lamentablemente, la mayoria de las alopecias cicatri-
zales son asintomaticas por lo que el paciente generalmen-
te consulta en los estadios finales de la enfermedad.® ¢

ALOPECIAS CICATRIZALES LINFOCITICAS

6.1 Lupus eritematoso discoide (LED)

Por razones aun no esclarecidas, el LED es la unica va-
riante del lupus tegumentario que produce alopecia cicatrizal.

Clinicamente, se presenta como placas alopécicas bien
delimitadas, con cambios inflamatorios caracterizados por
eritema y descamacion. Su ausencia hace que se confunda
con una pseudopelada de Brocg. Con frecuencia presenta
taponamiento folicular, atrofia y telangiectasias. La gran ma-
yoria de las lesiones son pruriginosas. Suele haber cambios
pigmentarios, principalmente en la raza negra (Foto 2).'

Foto 2. Placa alopécica unica de bordes bien definidos con
telangiectasias y cambios pigmentarios en la superficie en pa-
ciente con LED y vasculitis.
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Los hallazgos histopatoldgicos son vacuolizacion e in-
filtrado linfocitario localizado en las interfases dermo-epi-
dérmica y perianexial. Algunos autores consideran que el
LED debe excluirse de la categoria de alopecia cicatrizal
primaria, pues el infiltrado no esta confinado exclusivamen-
te a los foliculos. Puede haber extensa destruccion de los
apéndices cutaneos, excepto de los musculos erectores del
pelo, homogenizacion de los haces de colageno e inconti-
nencia del pigmento. En la dermis se observan con frecuen-
cia depositos de mucina. En lesiones antiguas la biopsia
puede no ser concluyente.® ¢

Los anticuerpos antinucleares (ANAS) son positivos en
el 35% al 43% de los pacientes. Los anticuerpos antiRo se
encuentran en el 10% de los casos. La inmunofluorescen-
cia directa (IFD) puede ser util en los casos donde se nece-
site diferenciar entre una alopecia cicatrizal por un LED, li-
quen plano o pseudopelada de Brocq. La IFD en el lupus
cutaneo se caracteriza por depositos granulares de IgM, IgG
y C3 en la union dermo-epidérmica. En los casos de LED es
positiva en aproximadamente el 58% al 82% de las mues-
tras tomadas de piel lesional y en el 20% de las de piel no
lesional. Puede dar falsos negativos en lesiones cronicas
de mas de ocho semanas de evolucion. Se ha descrito IgM
falsamente positiva en lesiones localizadas en la cabeza 'y
el cuello; por esta razon, solo cuando la IgG es positiva o la
IgM es fuertemente positiva, debe considerarse como evi-
dencia clara para el diagnostico de lupus cutaneo. En el
liquen plano se observan depositos globulares no especifi-
cos de inmunoglobulinas en la unién dermo-epidérmica.®

6.2 Liquen plano pilaris

El liquen plano es una enfermedad de etiologia desco-
nocida, con numerosas formas de presentacion clinica, que
puede afectar la piel, el pelo, las mucosas y las uias. En el
cuero cabelludo el liquen plano pilar y sus variantes (el sin-
drome de Lassueur-Graham Little-Piccardiy la alopecia fron-
tal fibrosante) producen alopecia cicatrizal. Aproximadamen-
te el 50% de los pacientes con alopecia cicatrizal por liquen
pueden tener lesiones en otros sitios del cuerpo.®'”

El liquen plano pilar en los estadios iniciales se presen-
ta como varias placas alopécicas poligonales dispersas con
perdida parcial del pelo, que tienden a confluir, localizadas
con mas frecuenciaen la region parietal, aunque puede verse
afectada cualquier zona del cuero cabelludo. Hay eritema,
descamacion perifolicular y papulas violaceas localizadas
principalmente en la periferia. La lesion es activa en sus
margenes, siendo la prueba de arrancamiento positiva en

estas zonas. Posteriormente las papulas se aplanan y se
vuelven grisaceas, presentando ademas foliculos dilatados
con tapones queratoticos, atrofia y varios pelos que salen
de un mismo ostium, lo que semeja la pseudopelada de
Brocq (Foto 3). El curso de esta alopecia es progresivo e
insidioso; no hay reactivacion central como en el lupus dis-
coide, sino que la progresion es marginal, en forma de seu-
ddpodos. Las pacientes pueden referir prurito y dolor.5:8

L 14

Foto 3. Placa conformada por papulas eritemato-violaceas en
un liquen plano pilaris.

6.2.1 Sindrome de Lassueur-Graham Little-Piccardi

El sindrome de Lassueur-Graham Little-Piccardi es una
forma rara de alopecia cicatrizal (1,5%). Actualmente se
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considera una variante del liquen plano folicular o una for-
ma de queratosis pilaris cicatrizante, ya que generalmente
no hay lesiones tipicas de liquen plano, y la biopsia puede
no mostrar hallazgos liquenoides. Clinicamente se caracte-
riza por la siguiente triada: alopecia cicatrizal en el cuero
cabelludo y no cicatrizal en las cejas, las axilas y el pubis;
lesiones de liquen plano y papulas foliculares queratoticas
dispersas en los muslos, el tronco y retroauricularmente. '%2°

6.2.2 Alopecia frontal fibrosante

La alopecia frontal fibrosante es un subtipo localizado
de liguen plano pilar con compromiso selectivo por areas
andrégeno-dependientes, que afecta principalmente a mu-
jeres posmenopausicas sin alteraciones hormonales. Clini-
camente se presenta con una regresion simétrica en forma
de banda de la linea de insercion fronto-temporal, con erite-
ma, taponamiento perifolicular y leve atrofia, lo que ayuda a
diferenciarla de la alopecia areata y de la alopecia androge-
nética. De forma caracteristica, hay una perdida parcial o
total de las cejas. Generalmente no se presentan otras le-
siones de liquen plano. El curso es progresivo, con tenden-
cia a la estabilizacion. A diferencia de la forma clasica del
liquen plano pilar, el infiltrado linfocitario afecta mas pelos
intermedios y vellos.?'22

Los hallazgos histopatolégicos del liquen plano son: hi-
pergranulosis, infiltrado linfocitario en banda no tan marca-
do como en el liquen plano clasico ni con acentuado com-
promiso de la epidermis, lo que produce poca vacuolizacion
En los foliculos los cambios son mas caracteristicos, y pro-
ducen inflamacion en el tercio superior del foliculo, compro-
metiendo la protuberancia, lo cual causa destruccion de los
anexos, en especial de la glandula sebacea. Hay fibrosis
lamelar, cuerpos coloidales e incontinencia del pigmento.
(Foto 4)°16

Foto 4. Liquen plano
pilar: se observa
denso infiltrado lin-
focitario que com-
promete el epitelio
folicular. Losdos fo-
liculos pilosos se
han fusionado.
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Otros examenes que suelen solicitarse a los pacientes
con liquen plano son pruebas de funcién hepatica y anti-
cuerpos para hepatitis, y examenes para descartar infec-
ciones como lues, herpes, VIH, amebiasis y dermatofitosis.
Ademas se efectuan pruebas que descarten enfermedades
autoinmunes y neoplasias; sin embargo, la asociacion de
estas Ultimas con liquen es controvertida. 82

En casos donde la clinica no es muy especifica de li-
quen plano pilaris se solicita inmunofluorescencia directa,
la cual revela células apoptoticas en la unién dermo-epidér-
mica, con depdositos lineales no especificos de inmunoglo-
bulina M, G, A, y fibrinégeno. Es positiva en aproximada-
mente el 24% al 43% de ios casos, pudiéndose encontrar
también en muchas otras dermatitis de interfase.®

6.3 Pseudopelada de Brocq

El origen de la pseudopelada de Brocq es motivo ac-
tual de debate, pues no se conoce con exactitud si es una
entidad especifica, la denominacion para clasificar todas las
alopecias cicatrizales no inflamatorias e idiopaticas, o el
estadio final de varias alopecias cicatrizales, inicialmente
inflamatorias, como LED, LPP o ACCC. Varios autores con-
sideran que hasta el 90% de las pseudopeladas se originan
a partir del LPP, por su similitud histopatolégica e inmuno-
histoquimica. También se ha encontrado asociacion con
borreliosis (estadio I11).524

Clinicamente la pseudopelada de Brocq es una alope-
cia cicatrizante no inflamatoria, asintomatica, progresiva e
idiopatica, caracterizada por numerosas placas alopécicas
pequenas, redondeadas u ovales, que confluyen formando
zonas irregulares, con bordes policiclicos. Inicialmente pue-
den tener leve eritema, pero a medida que progresan pre-
sentan un aspecto distintivo manifiesto por la atrofia, con
una superficie en “porcelana”, y zonas palidas, depresibles,
conocidas como “pisadas en la nieve”, sin evidencia de in-
flamacion. Dentro de la placa alopécica pueden quedar pe-
los residuales, siendo faciles de extraer los que estan en
los margenes de la lesion.

Las placas alopécicas suelen iniciarse en el vértex, por
lo que dificilmente se distingue de la alopecia cicatrizal cen-
tral centrifuga. No compromete bordes de implantacion del
pelo, ni afecta otros sitios diferentes al cuero cabelludo,
aunque se ha descrito en la barba. La enfermedad presenta
un curso impredecible, generalmente cronico, con periodos
de exacerbacion y remision, e incluso detenciéon esponta-
nea en cualquier estadio.?526
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El diagndstico se hace por exclusiéon. Deben cumplirse
los criterios clinicos de Braun-Falco, los cuales son: placas
alopécicas irregulares, definidas y confluentes; leve erite-
ma perifolicular en estadios iniciales, atrofia moderada en
estadios finales, relacion mujer/hombre de tres a uno, curso
prolongado (mayor de dos afos), lenta progresion con posi-
ble terminaciéon espontanea, e IFD negativa.®

También deben estar presentes los criterios histoldgi-
cos propuestos por Pinkus: epidermis normal o levemente
atrofica, sin taponamiento folicular significativo; nulo o poco
infiltrado mononuclear en el tercio superior , glandulas se-
baceas reducidas o ausentes, bandas fibréticas en la der-
mis, persistencia de las fibras elasticas (lo que ayuda a dife-
renciar del LED y del LPP , en donde estan reducidas o
ausentes). Otros hallazgos inespecificos que pueden ob-
servarse son politriquia, restos de foliculos en dermis con
granulomas de cuerpo extrafio y persistencia del musculo
piloerector 591

6.4 Alopecia cicatrizal central centrifuga (ACCC)

La alopecia cicatrizal central centrifuga se conoce tam-
bién como sindrome de degeneracion folicular, alopecia del
“peine caliente” y pseudopelada eliptica central. Afecta mas
a mujeres de raza negra.

Aungue su etiologia es desconocida, los factores que
se han postulado son ambientales como el calor; también la
traccion, las sustancias quimicas alisadoras, el trauma re-
petido y la predisposicion genética.

Clinicamente se presenta como un foco unico de alo-
pecia que empieza sobre el vertex, creciendo en forma cen-
trifuga y simétrica, con un patrén similar a la alopecia an-
drogenética femenina. La zona alopécica es lisa y delgada,
con remanentes de pelos cortos y fragiles, y politriquia. Los
cambios inflamatorios son variables, pudiendo ser minimos
(localizados en la periferia) o graves, en cuyo caso hay des-
camacion, pustulas y un cuadro similar a la foliculitis decal-
vans. El curso es cronico y progresivo, y presenta estabili-
zacion gradual. 27282

Los hallazgos histologicos son poco especificos y se
caracterizan por la descamacion prematura de la vaina epi-
telial interna en el tallo folicular, antes de llegar al istmo, lo
que puede observarse en otros tipos de alopecia cicatrizal.
(Foto 5)' Posteriormente hay dafo arquitectural del folicu-
lo, con politriquia y protrusion de la vaina epitelial externa
hacia la dermis, lo que lleva a la formacion de granulomas a
cuerpo extraho. En los estadios avanzados hay infiltrado

inflamatorio prominente perifolicular y perivascular, sin com-
promiso de las glandulas ecrinas, fibrosis lamelar concén-
trica prominente y pérdida de las glandulas sebaceas.®®

Foto 5. Alopecia cicatrizal centrifuga central: hay pérdida (des-
camacion) prematura, antes del istmo de la vaina radicular in-
terna (VRI)

6.5 Alopecia mucinosa

La alopecia mucinosa es conocida también como muci-
nosis folicular o epitelial. Tiene dos formas de presentacion;
una idiopatica, la cual es mas frecuente en nifnos y adultos
jovenes y suele ser benigna y autolimitada; y asociada a
linfoma en el 12% a 32% de los casos, mas comun en adul-
tos con lesiones multiples.

Clinicamente se presenta como papulas y placas rosa-
das o rojas con acentuacion folicular y descamacion perifo-
licular, localizadas principalmente en la cara y el cuero ca-
belludo, y menos frecuentemente en el tronco y las extremi-
dades.

La biopsia muestra degeneracion folicular por depdsito
de mucina en la vaina epitelial externa y en la glandula se-
bacea, lo que provoca ruptura folicular y alopecia cicatrizal.
Hay infiltrado linfohistiocitario perifolicular sin fibrosis lame-
lar concéntrica.?53°

6.6 Queratosis folicular espinulosa decalvans

La queratosis folicular espinulosa decalvans (QFED) es
un raro desorden ligado al cromosoma X, que hace parte
de la queratosis pilaris atrdfica, la cual se presenta con alo-
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pecia cicatrizal e hiperqueratosis folicular, con grados varia-
bles de inflamacion. Otras enfermedades que hacen parte
de este grupo son la queratosis pilaris atrofica fascie y la
atrofoderma vermiculata.

La QFED se manifiesta en la clinica con compromiso
de las cejas y las pestanas (blefaritis, hipotricosis), fotofo-
bia, queratodermia palmoplantar, queratosis pilaris disemi-
nada y atopia. En el cuero cabelludo produce descamacion
difusa fina, prominencia folicular, pelo delgado, areas de
alopecia cicatrizal, localizadas principalmente en el vértex.
La biopsia muestra hiperqueratosis folicular.®'

ALOPECIAS CICATRIZALES NEUTROFILICAS

6.7 Foliculitis decalvans

La foliculitis decalvans es una forma de foliculitis recu-
rrente y dolorosa del cuero cabelludo, que evoluciona a alo-
pecia cicatrizal. Algunos autores la consideran una variante
inflamatoria de la ACCC, aunque la mayoria de los estudios
refieren que se debe a una respuesta anormal del huésped
al Estafilococo aureus por alteracion de la respuesta inmu-
ne celular.

Después de una foliculitis pustular del cuero cabelludo
se forman muiltiples placas irregulares que confluyen, ro-
deadas por un borde intensamente eritematoso, con desca-
macion, costras, papulas y pustulas foliculares. (Foto 6).

Foto 6. Papulas, pustulas y abscesos en un paciente con foli-
culitis disecante.

Ademas del cuero cabelludo, pueden verse afectadas
las axilas, la barba (psicosis lupoide), el pubis y la cara in-
terna de los muslos. El curso es progresivo con exacerba-
ciones y mala respuesta al tratamiento. 3233

6.7.1 Foliculitis en penacho

La foliculitis en penacho se considera una variante de
la foliculitis decalvans que se presenta como areas alopéci-
cas cicatrizales con multiples pelos que salen de un mismo
ostium folicular. Se produce por agrupacion de varias uni-
dades foliculares adyacentes por fibrosis y retencion de pelos
en telogen. Este cuadro no es especifico de la foliculitis de-
calvans porque puede presentarse en el estadiofinal de otras
alopecias cicatrizales postulares e incluso en la ACCC, aun-
que algunos han sugerido que puede ser una entidad espe-
cifica.®*

6.8 Foliculitis/celulitis disecante

La foliculitis/celulitis disecante es conocida también
como perifoliculitis capitis abscedens et suffodiens de Ho-
ffman. Hace parte de la tétrada de taponamiento folicular
junto con el acné conglobata, la hidradenitis supurativa y
los quistes pilonidales, pudiendo presentarse en conjunto
con cualquiera de ellas. Su etiologia se debe probable-
mente a la obstruccion y dilatacion del ostium o del infun-
dibulo, lo que causa la ruptura del foliculo e intensa res-
puesta inflamatoria.

Las lesiones comienzan con multiples nédulos indura-
dos, localizados en el vértex, la corona o el occipucio, que
rapidamente se vuelven fluctuantes, dolorosos, interconec-
tados, hasta hacerse confluentes, rompiéndose y drenando
material purulento. Al resolverse estos nddulos, quedan
amplias zonas de alopecia cicatrizal con pelos en los valles
de la lesion. La cicatriz resultante puede ser hipertrofica o
queloide. El curso de la enfermedad es progresivo, con re-
misiones y exacerbaciones.

Entre las complicaciones que se han descrito estan las
sobreinfecciones, la osteomielitis y el carcinoma escamo-
celular. También se ha asociado con artropatias, enferme-
dades osteomusculares, queratitis marginal e hiperostosis
esternoclavicular.

La biopsia de piel muestra dilatacion de los foliculos,
con intenso infiltrado inflamatorio profundo que penetra las
paredes pilosebaceas, formando tractos sinuosos tapiza-
dos por epitelio escamoso (Foto 7). En la dermis hay frag-
mentos de pelo, con reaccion a cuerpo extrano y tejido fi-
broso extenso.%:3
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Foto 7. Foliculitis/celulitis disecante: se observa un trayecto
fistuloso en la dermis media y profunda, tapizado por epitelio
escamoso estratificado.

ALOPECIAS CICATRIZALES MIXTAS

6.9 Acné necrotico

El acné necrotico es también conocido como acné va-
rioliforme de Hebra o acné miliaris necratico. Es una enfer-
medad poco frecuente y de etiologia desconocida. Se pre-
senta principalmente en adultos, como multiples papulo-
pustulas foliculares, dolorosas, pruriginosas y eritematosas,
inicialmente umbilicadas, que desarrollan necrosis con cos-
tra central adherente, dejando una cicatriz deprimida, vario-
liforme. Se localizan en las lineas de insercion frontal y pa-

rietal, también en la frente, el torax anterior y la region esca-
pular. El curso es cronico y recurrente. La patologia mues-
tra dilatacion folicular con foliculitis linfocitica y neutrofilica
necrotizante, fibrosis del infundibulo y del istmo.?s

6.10 Foliculitis/acné queloidalis

Es una foliculitis cicatrizal destructiva que se presenta
especialmente en hombres de raza negra. Aunque su etio-
logia es desconocida, se ha asociado con fendomenos irrita-
tivos locales en respuesta a pelos curvos atrapados en la
dermis, infeccion bacteriana secundaria a trauma repetitivo
o a un fendmeno de eliminacion transepidérmica.

Compromete casi de forma exclusiva el occipucio, aun-
que puede afectar el vértex. Inicia con papulas y pustulas
foliculares, rojas, que coalescen y forman placas alopéci-
cas hipertroficas. En estadios graves puede haber absce-
sos y formacion de trayectos fistulosos. 3738

La patologia muestra bandas gruesas de colageno hia-
linizado, con infiltrado linfo-plasmocitario alrededor del in-
fundibulo y del istmo. Algunos fragmentos de pelo son eng-
lobados por células gigantes. Hay fibroplasia lamelar, poli-
triquia y en ocasiones abscesos vy fistulas.®

6.11 Dermatosis pustular erosiva

Es un proceso pustular cronico y progresivo, de etiolo-
gia desconocida, que se presenta principalmente en muje-
res ancianas de origen caucasico. La clinica muestra zonas
costrosas con pustulas y erosiones superficiales que lenta-
mente se extienden y producen placas alopécicas. Gene-
ralmente estas pacientes tienen alopecias no cicatrizales
como la alopecia androgenética. La biopsia de piel es la
foliculitis cicatrizal pustular, sin ningun hallazgo distintivo.

ALOPECIA CICATRIZAL NO ESPECIFICA O EN
ESTADIO FINAL

Continua siendo el diagnodstico mas frecuente de las alo-
pecias cicatrizales. Esta denominacion se utiliza para definir
las alopecias idiopaticas, progresivas, no inflamatorias con
hallazgos clinicos, histoldgicos e inmunohistoquimicos nega-
tivos o no suficientemente especificos para hacer un diag-
nostico definido. Se considera que del 15% al 90% de estos
casos son consecuencia de un liquen plano pilaris.

No deben designarse con el nombre de “pseudopela-
da”, para evitar confusion con la pseudopelada clasica de
Brocq.67
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7. DIAGNOSTICO

Hacer el diagndstico especifico de la entidad que llevo
a producir una alopecia cicatrizal es en muchos casos im-
posible. Es importante tener en cuenta que la alopecia cica-
trizal es considerada una emergencia tricoldgica y un reto
diagndstico y terapéutico tanto para el clinico como para el
patdlogo.

Ante lesiones sugestivas de alopecia cicatrizal en el
cuero cabelludo se debe realizar una historia clinica riguro-
sa. La Sociedad Norteamericana de Investigacion del Pelo
propone un formato de historia clinica con el fin de unificar
la informacion del paciente.” En ésta se incluyen los datos
de identificacion (especificando la raza), el tiempo exacto
de inicio del cuadro clinico, antecedentes patoldgicos de
enfermedades (autoinmunes: principalmente lupus eritema-
toso; liquen plano, hidradenitis supurativa e infecciones re-
currentes), asociacion del cuadro alopécico con algun fac-
tor especifico, y antecedente familiar de calvicie. Es muy
importante anotar de forma detallada los cuidados que el
paciente realiza a su pelo.

Al examen fisico se debe buscar, ademas de lo descri-
to previamente, signos inflamatorios como foliculitis, pustu-
las y taponamiento folicular. Es importante realizar una ins-
peccion general que evalle la piel, las unas y las mucosas,
ya que el 50% y el 30% de los pacientes con LPP y LED,
respectivamente, presentan lesiones en estos sitios de for-
ma concomitante con la alopecia cicatrizal.®

Siempre que se encuentren pustulas debe realizarse
examen directo y cultivo de la lesion. Cuando las pustulas
se presenten en enfermedades como el LPP y el LED, sue-
len ser estériles. En la foliculitis decalvans o en la foliculitis
en penacho suele cultivarse S. aureus. En la dermatosis
pustular erosiva se cultivan hongos, y multiples bacterias
en la celulitis disecante y el acné queloideo.®

Con la dermatoscopia la experiencia es limitada. Se ha
observado la presencia de zonas redondeadas palidas jun-
to con pigmentacion reticulada, indicativa de tractos fibro-
50s.4

Biopsia de cuero cabelludo

Siempre que se tenga la impresion clinica de alopecia
cicatrizal se debe realizar biopsia del cuero cabelludo. La
primera muestra se toma de la lesion mas reciente, con un
punch de cuatro milimetros. Debe seguir el eje del pelo e
incluir tejido subcutaneo. La muestra se remite en formol al
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10% para ser tenida con hematoxilina-eosina y cortada de
forma transversal.”

Este corte permite hacer un analisis cuantitativo y cua-
litativo que determina la densidad folicular, la relacion ana-
geno/catageno, la forma, el tamano y el porcentaje de los
vellos y los pelos terminales, el estado de la protuberancia
y laintensidad, la localizacion y la composicion del infiltrado
inflamatorio.'

Para evitar el sangrado abundante que acompana la
toma de este tipo de biopsias, se puede utilizar el ojal de
una tijera o un portaagujas para hacer presion sobre el cue-
ro cabelludo, lo cual facilita la visualizacion y la toma de la
muestra.*?

Se debe tomar ademas una segunda biopsia de piel de
una lesion clinica similar, igualmente con un punch de cua-
tro milimetros, a la cual se le hace corte vertical para estu-
dio con inmunofluorescencia. La biopsia del centro de la
lesion es opcional, pero se sugiere realizarla cuando se
quiere determinar la pérdida folicular y el potencial de re-
crecimiento para pronéstico del paciente. La coloracion de
fibras elasticas es de especial utilidad en el diagndstico de
pseudopelada de Brocq, ya que en ella se tinen los tractos
fibrosos por encima y debajo del musculo piloerector, a di-
ferencia del LPP y del LED donde solo ocurre debajo de
éste.”

La inmunofluorescencia directa (IFD) ayuda a diferen-
ciar el LPP del LED. Como se cree que gran parte de las
alopecias cicatrizales no especificas son secundarias al LPP,
algunos autores sugieren gue siempre que se esté ante una
posible alopecia cicatrizal linfocitica se debe solicitar IFD.”

8. TRATAMIENTO

El tratamiento de las alopecias cicatrizales sigue sien-
do empirico y no especifico. Los objetivos del manejo tera-
péutico son disminuir la inflamacion folicular para evitar la
destruccion irreversible. Esto se ha realizado de acuerdo
con la gravedad de la enfermedad y la tolerancia del pa-
ciente. En general , se considera actualmente que el trata-
miento debe ser desde el inicio enérgico y multiple.®

8.1 Alopecias cicatrizales linfociticas

De primera linea estan los esteroides. Pueden utilizar-
se topicos potentes una o dos veces al dia, incluso ocluidos
en la noche, o intralesionales: 10 — 20 miligramos por se-
sion, repitiendo al mes (de eleccion en la alopecia mucino-
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sa); también se usan orales (1 mg/kg/dia por seis a ocho
meses) cuando hay rapida progresion, o con ciclos cortos
intermitentes para evitar las exacerbaciones del LPP y del
LED. Las revisiones clinicas deben hacerse cada cuatro a
seis meses. En general este tratamiento se acompana de
otras medidas terapéuticas** o medicamentos de segunda
linea, en especial los antimalaricos, ya que logran disminuir
el proceso inflamatorio. Se utilizan a 400 mg/dia, requirien-
do periodos largos de minimo nueve meses. También se ha
utilizado la isotretinoina a 1 mg/kg entre seis a doce meses.

En relacion con los medicamentos de tercera eleccion,
hay reportes anecdoticos con uso de azatioprina, ciclospo-
rina y retinoides topicos.

Como medida coadyuvante esta el minoxidil al 5% en
locion. Su mecanismo de accion en esta enfermedad es
desconocido. Se cree que puede servir por la asociacion de
algunas de estas alopecias con la alopecia androgenética,
y para que algunos de los pelos que se encuentran en telo-
geno en las placas alopécicas pasen a anageno. Se debe
utilizar minimo un ano. Otro medicamento propuesto es el
finasteride a 2,5 mg/dia para las pacientes con alopecia fron-
tal fibrosante. La terapia de reemplazo hormonal no es efec-
tiva.52°

8.2 Alopecias cicatrizales neutrofilicas

Para las alopecias neutrofilicas se utilizan también de
primera linea los esteroidestopicos intralesionales, y orales
en casos graves acompanados de un antibidtico como tri-
metoprim sulfa, tetraciclina, minoxiclina, eritromicina o ce-
falosporinas de amplio espectro, con dosis similares a las

utilizadas para el tratamiento del acné vulgar. Estos deben
darse por un lapso de seis a veinticuatro meses.

Cuando no hay respuesta con un solo antibiotico se uti-
liza la combinacion de rifampicina y clindamicina, ambos a
la dosis de 300 miligramos, dos veces al dia por doce se-
manas. Algunos sugieren que esta combinacion debe dar-
se al inicio del tratamiento, y no cuando no haya respuesta
a la monoterapia.

Cuando la enfermedad es refractaria o cuando se quie-
re obtener periodos de remision mas prolongados que con
los antibidticos, se suministra isotretinoina, a dosis de 1 mg/
kg/dia por seis a dieciocho meses. Como tratamiento de
tercera linea se ha utilizado la dapsona.?>3

Para las alopecias no especificas se recomienda admi-
nistrar esteroides y antimalaricos de forma concomitante.®

El tratamiento final de este tipo de alopecias es la ciru-
gia. Se debe realizar cuando la enfermedad esta quiescen-
te por un minimo de dos anos. El objetivo del procedimiento
quirurgico es retirar el area alopécica, que puede hacerse
mediante cierre primario, cuando el defecto es menor de
diez milimetros, previo uso o no de expansores por seis a
ocho semanas, o dejando cicatrizar por segunda intencion.
También pueden utilizarse microinjertos (implantacion de uno
6 dos foliculos) o miniinjertos (tres a ocho foliculos). Se ha
usado laser erbio YAG y CO, para la incision de las zonas
receptoras. La utilizacion de injertos es en muchos casos
insatisfactoria por la presencia del tejido fibroso. Igualmen-
te se han empleado los colgajos de transposicion y de rota-
cion.*
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Preguntas

1. Las alopecias cicatrizales primarias se definen como:

a.

Enfermedades que presentan destruccion permanente de los
foliculos pilosos.

b. Alopecias principalmente focales.

. Cuando resultan de una enfermedad que afecta en forma directa

los foliculos pilosos.

. Todas las anteriores afirmaciones son verdaderas.

2. Sobre la clasificacion de las alopecias cicatrizales es falso que:

a.

b
€.
d

Se basa en el tipo de infiltrado inflamatorio.

. Se dividen en linfociticas, neutrofilicas, mixtas y no especificas.

Algunas entidades se superponen clinica e histologicamente.

. La queratosis pilaris espinulosa decalvans hace parte de las alope-

cias cicatrizales neutrofilicas.

3. ¢Cual de las siguientes afirmaciones sobre la epidemiologia de
las alopecias cicatrizales no es verdadera?:

a.

Las alopecias cicatrizales linfociticas son mas frecuentes que las
neutrofilicas.

. El diagndstico mas frecuente es de alopecia cicatrizal no especifica.

c. Las alopecias cicatrizales neutrofilicas son mas frecuentes en las

mujeres.

. 15% a 90% de las alopecias cicatrizales linfociticas podrian ser se-

cundarias a liquen plano pilaris.

4. ;Cual de los siguientes eventos fisiopatologicos no se presenta
en las alopecias cicatrizales?:

a.

® a0 o

El infiltrado inflamatorio se localiza en el tercio superior.
El infiltrado inflamatorio compromete la protuberancia.
El infiltrado inflamatorio compromete el bulbo.

Hay atrofia de la glandula sebacea.

Los cambios foliculares son irreversibles.

5. Respecto al cuadro clinico de las alopecias cicatrizales, senale la
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opcion verdadera:

a. Suelen ser dolorosas.

b. La clinica es distintiva en toda la evolucion de las enfermedades.
c. Desde los estadios iniciales se observa cicatrizacion.

d. Suelen ser circunscritas.

6. ¢Cual de las siguientes afirmaciones sobre alopecia frontal fibro-
sante no es verdadera?:

a. Afecta mas a mujeres posmenopausicas sin trastornos hormona-
les.

b. Afecta mas zonas andrégeno dependientes.

c. La histologia es idéntica a la del liquen plano pilar, con mayor afec-
tacion de los vellos.

d. La terapia de reemplazo hormonal es fundamental en el tratamien-
to.

7. ¢Cual de las siguientes afirmaciones sobre foliculitis disecante
no es verdadera?:

a. Hace parte de la tétrada de taponamiento folicular.

b. Se cree que se produce por una respuesta inmune alterada contra
el Estanilococo aureus.

c. Puede complicarse con una osteomielitis o con un carcinoma esca-
mocelular.

d. Se ha asociado en algunos casos con artropatias.

8. ¢Cual de las siguientes afirmaciones sobre alopecias cicatrizales
mixtas es falsa?:

a. La dermatosis pustular erosiva se presenta mas en ancianas cau-
casicas.

b. El acné necrdtico compromete principalmente el occipucio.
c. Elacné queloidalis se presenta mas en la raza negra.
d. El acné queloidalis puede presentar trayectos fistulosos.

9. En relacion con el diagndstico de las alopecias cicatrizales, es
correcto que:

a. Las biopsias deben tomarse con punch de minimo 4 milimetros.

b. La presencia de pustulas hace mandatorio la realizacion de directo
y cultivo.

c. LalFD es util en el diagndstico diferencial de las alopecias linfociticas.
d. Todas son verdaderas.
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10. Sobre el tratamiento de las alopecias cicatrizales es falso que:

a.

b
C:
d

Se considera una emergencia tricoldgica.

. El tratamiento es empirico.
Los esteroides son de primera linea en las alopecias linfociticas.

. La cirugia debe realizarse en los estadios iniciales de la enferme-
dad.

RESPUESTAS AL CUESTIONARIO DEL VOLUMEN 13, NUMERO 4:

1.C 2.C 8B 4E 5B 6D 7A 8C 9A 10.B
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Guillermo Gonzalez Rodriguez

RESUMEN

0S SUPERANTIGENOS (SAQ) fueron bautizados asi por

L White y colaboradores en 1989, para referirse a

un grupo de proteinas producidas por bacilos y

virus." Estos SAg son reconocidos por su capaci-

dad de estimular la division de linfocitos T y aumentar la

secrecion de citoquinas, y con ellas participar de manera

muy directa en la etiopatogenia de varias enfermedades de

la piel, como el sindrome de shock téxico, la toxicoinfeccion

alimentaria, la escarlatina, el eritema perineal recurrente, la

endocarditis, el sindrome eritemato-descamativo rebelde del

VIH, la fiebre reumatica, la psoriasis en gotas, la enferme-

dad de Kawasaki, la dermatitis atdpica, el linfoma cutaneo
de células T y el sindrome de Reiter.

Palabras clave: Superantigeno, linfocitos T, sindrome
de shock toxico.

SUMMARY

The “superantigens (SAg)” were described by White and
col in 1989, making reference to a protein group produced
by bacillus and virus (1). These SAg are known by their ca-
pacity of stimulating the division of T Lymphocytes and in-
crease secretion of cytokines, participating in a direct way in
the etiopathogeny of many skin diseases like Toxic Shock
Syndrome, alimentary toxic infection, scarlatina, recurrent
perineal erythema, endocarditis, HIV rebel erythematous-
scaly syndrome, rheumaticfever, Psoriasis in drops, Kawasa-
ki disease, Atopic dermatitis, Cells T cutaneous lymphoma
and Reiter syndrome.

Key words: Superantigens, T Lymphocytes , Toxic
Shock Syndrome.

Guillermo Gonzalez Rodriguez, Profesor Dermatologia Pediatri-
ca, Facultad de Medicina, Universidad Libre, Cali

SUPERANTIGENOS

Los superantigenos fueron descritos por White y cola-
boradores en 1989, quienes dieron ese nombre a un grupo
de proteinas producidas por bacilos y virus que presentan
una gran capacidad de estimular la division de linfocitos T y
aumentar la secrecion de citoquinas.? Su capacidad para
estimular las células T es muy alta, si se compara con la
clasica estimulacion antigénica, ademas que no se necesi-
ta de la previa inmunizacion del huésped. Actualmente se
define a los SAg como proteinas inductoras de una gran
respuesta inmune, ya que se activan en un 5% a 30% de
los linfocitos T y actuan a concentraciones fentomolares.
Tienen sitios de unidn a dos receptores del sistema inmune:
a las cadenas P del receptor de células T (TCR) y a las
cadenas a y 3 de las moléculas del complejo mayor de his-
tocompatibilidad (MHC) clase Il. Este mecanismo de los SAg
ha sido propuesto como un factor que contribuye en la pa-
togénesis de varios procesos inflamatorios agudos y croni-
cos como el shock téxico, la artritis reumatoidea, la psoria-
sis y la dermatitis atdpica (DA), entre otras.® (Figuras 1y 2).

RESPUESTA CLASICA

La clasica respuesta inmunoldgica esta regulada por
una serie de factores y pasos lentos que el huésped limita a
una respuesta de muy baja intensidad, necesaria y precisa
para eliminar la noxa externa, tratando de conservar su fun-
cion y estructura natural. Las proteinas antigénicas extra-
fnas son procesadas por las células presentadoras de anti-
genos (CPAs), convirtiéndolas en pedazos de proteinas
conocidas como epitopes y asi ser presentadas a las célu-
las CD4+ para su subsiguiente estimulacion inmune. Las
proteinas extrafnas, parcialmente digeridas y transformadas
en fragmentos de pépticos, son trasladadas a la superficie
de las CPAs para unirse al sistema mayor de histocompati-
bilidad. Solamente aquellas células T que tienen HLA idéntico
y cuyos receptores tengan el mismo patron de carga de
epitopes, pueden ser activadas. En esta sencilla reaccion
inmunoldgica del huésped, la estimulacion antigénica ini-
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cial de las células T idénticas es solo para una pequena
poblacion de células y muchas veces esta reaccion es inde-
tectable.®*

Este minusculo cohorte de células representa un com-
ponente de algo ya programado que puede reaccionar a una
amplia serie de retos antigénicos; la respuesta de citoquinas
de tan pequefo numero de células es improbable que afecte
al microbio o al huésped. Las subsiguientes respuestas au-
mentan el numero de células que son capaces de responder
a una reexposicion con un antigeno similar. El aumento de la
respuesta de clones de linfocitos es una caracteristica princi-
pal de la respuesta inmune. Sin embargo, después de la ex-
posicion de estos clones en un huésped con buena respues-
ta inmune, el numero de células antigénicamente estimula-
das es menos del 0.01% del total de la poblacion de células
T. El resto de inmunocitos, representados en células T, estan
encargados de responder a otros antigenos.

Los antigenos procesados y presentados a los CPAs
son considerados exdgenos. Sin embargo, puede haber
“antigenos endogenos”, células del huésped que se alteran
después de infecciones virales o transformaciones malig-
nas y actuan como proteinas extranas.

SUPERANTIGENOS

Estructura molecular

La estructura molecular de los SAg esta constituida por
unas proteinas no glucosiladas, pequenas, generalmente de
22 kd a 30 kd. Se transportan como proteinas con un péptido
sefnal amino-terminal que, al ser enzimaticamente cortado,
permite el plegamiento de la proteina madura con actividad
inmunomoduladora. El superantigeno bacteriano tipico tiene
dos dominios: un dominio que tiene una estructura beta
“grasp”, y otro que tiene una estructura plegada similar a la
encontrada en las moléculas de inmunoglobulinas. Los SAg
bacterianos son secretados como productos solubles por los
microorganismos. Hay poca informacion de como los SAg
logran llegar a la superficie de las células infectadas; se cree
que éstas son coexpresadas con las moléculas MHC clase
Il. Los SAg virales son procesados proteoliticamente muy
probablemente por las células presentadoras de antigenos u
otras proteasas aun no caracterizadas.?

Propiedades de los superantigenos

Los SAg son moléculas altamente estables; mantienen
su funcion con valores de pH de 2.5 a 11 y a temperaturas

mayores de 60°C.2 Son “superantigenos” porque pueden
estimular una gran cantidad de poblacion de células T y
macrofagos,® con una gran capacidad de interactuar con
las células T sin restricciones del Complejo Mayor de Histo-
compatibilidad, e inducir una respuesta masiva que da lu-
gar a la liberacion de gran cantidad de citoquinas.(Figura
1). Estas son las responsables directas o indirectas a tra-
vés de mediadores o sustancias pro inflamatorias, de una
serie de manifestaciones sistémicas y cutaneas asociadas
con enfermedades relacionadas con este mecanismo.”
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Los SAg se saltan muchos procesos inconfundibles del
sistema de respuesta inmune. Ellos no son procesados por
las células presentadoras de antigenos; se ligan directa-
mente al CMH 1l por fuera de los surcos de enlaces vy, sin
embargo, son capaces de interactuar con las células T en
una accion no especifica. En cambio, un antigeno conven-
cional requiere ser reconocido de forma especifica con la
union a las regiones variables e hipervariables de la cadena
oy By portodos los cinco elementos de las células T recep-
toras (Vo, Jo, JB3, DB, VB); el reconocimiento para superan-
tigenos siempre depende de V.7 (Fig 2). Esta interaccion
del SAg con las celulas T permite la activacion de entre el
5% al 30% del total de la poblacion de células T, mientras
que un antigeno convencional activa aproximadamente del
0.001% al 0.1% del total de celulas T. Esta gran escala de
activacion de células T por los SAg conlleva una produccion
masiva de citoquinas, especialmente el factor de necrosis
tumoral-a (TNF-o), interleuguinas 1 (IL-1) e interleuquinas
6 (IL-6).12

MICROORGANISMOS PRODUCTORES DE
SUPERANTIGENOS

La mayor parte de los superantigenos son toxinas de
origen bacteriano. Fundamentalmente se destaca el eszafilo-
coco aureuscon las clasicas enterotoxinas A, B, C (variantes
C1, C2,C3), D, Ey las de las recientemente descubiertas G,
H, I y las toxinas del shock téxico (TSST-1) con su variante
bovina, las toxinas exfoliativas EFA y ETB.? Las enterotoxi-
nas constituyen una familia de polipeéptidos de ocho cadenas
con un bucle tipico disulfuro, el cual puede contribuir a la
actividad emética de estos SAg. Las toxinas exfoliativas A'y
B, también llamadas exfoliantes o epidermoliticas, son pro-
tefnas biologicamente relacionadas pero inmunoldgicamen-
te distintas. Estas toxinas estan relacionadas en la patogenia
del sindrome de piel escaldada estafilococico.

Los SAg producidos por los estafitococos progenes in-
cluyen las clasicas toxinas eritrogénicas Ay C, tambiéen lla-
madas exotoxinas pirogenas Ay C, y las de mas reciente
descubrimiento son la SPEF, el SAg estreptocdcico (SSA),
mitégeno del S. pyogenes (SPM) y SPM-2,SME2, SEPG,
SPEH, SPEJy SME2-2. La proteina M del estreptococo tie-
ne propiedades de SAg.

Las enterotoxinas del clostridium perfringens (CPET),
involucradas en el envenenamiento por alimentos, se ha
reportado que actuan como SAg al inducir la proliferacion
importante de células T humanas que expresan cadenas
VB 6-9y VP 22 en sus TCR.
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Entre los microorganismos gram negativos conocidos
que producen SAg esta la Yersinia seudotuberculosa, que
causa enteritis y linfadenitis mesentérica. Hasta el momen-
to se han reportado tres variantes de estas proteinas mito-
geénicas. La Yersinia enterocolitica también se ha documen-
tado que produce Sag.?

El micoplasma artritidis produce un SAg llamado MAM,
una toxina que no tiene homologia con los SAg de estafilo-
coco o del estreptococo.

Aunque es evidente que otros virus pueden codificar
para superantigenos, la mayoria de datos experimentales
se han basado en el estudio del virus de tumor mamario, el
cual produce SAg enddgeno, a pesar de reportes que su-
gieren la actividad de ciertas proteinas virales producidas
por el VIH, herpes virus, Epstein-Barr y el virus de la rabia
que actuan como SAg. Aun falta mucho por investigar.?

Debemos tener en cuenta que, dentro de una misma
especie, no todas las cepas poseen la capacidad de produ-
cir dichas toxinas e incluso las que poseen dicha capacidad
no siempre las producen, puesto que para ello precisan de
un contorno ambiental adecuado.”

Asi, se han visto implicados diferentes factores que in-
fluyen en la etiopatogenia de las enfermedades producidas
por SAg. Estos factores se pueden resumir en tres grupos:
gérmenes/toxinas; caracteristicas del foco infeccioso y sus-
ceptibilidad individual, y las complejas combinaciones que
se pueden producir entre ellas, que se van a traducir en un
amplio espectro de presentacion de formas clinicas.”

SUPERANTIGENOS Y ENFERMEDAD DE PIEL

El prototipo de la enfermedad mediada por los superan-
tigenos es el sindrome de choque téxico (TSS), en el que el
50% de los casos no menstruales y el 25% de los casos
menstruales son provocados por la toxina TSST-1. El otro
25% del TSS se produce por los superantigenos SEB y SEC.
Los linfocitos T VP2 se incrementan durante la fase aguda
del sindrome, lo que causa un aumento en la liberacion de
L1-2, TNF-o e interferon -y por linfocitos y macrofagos.'®

En relacion con la epidemiologia:

- ElI 95% de los casos de TSS de pacientes en periodo
de menstruacion esta relacionado con la utilizacion de
ciertos tampones de alta absorbencia, que contribu-
yen a que el epitelio cervicovaginal sea colonizado por
el estafilococo productor de toxina.
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- Un 40% de los TSS en pacientes que notienen la mens-
truacion provienen de infecciones producidas por el
estafilococo, ya sea después de cirugia, por el uso del
diafragma, posinfluenza y en el sindrome descamativo
recalcitrante que acompana al sida.?

La presentacion clinica del TSS se caracteriza por fie-
bre alta, malestar general, mialgias, cefalea, rash e hipo-
tension. Son frecuentes el rash eritematoso sobre el tronco
y las extremidades, el eritema y la descamacion de las pal-
mas y las plantas, asi como el eritema de membranas mu-
cosas y conjuntivas. En fases tempranas de la enfermedad
generalmente hay leucocitosis con bandemia; posteriormen-
te puede existir linfopenia, y trombocitopenia; y hay datos
de laboratorio que la correlacionan con la hipoperfusion y el
dano organico, pudiéndose desarrollar una coagulacion in-
travascular diseminada. Anticuerpos contra TSST-1 no se
detectan o se encuentran a titulos bajos en pacientes con
TTS en relacion con sujetos sanos, lo cual sugiere que la
ausencia de inmunidad a la toxina puede ser un factor de
riesgo para el TSS.?

El sindrome del choque toxico producido por las toxi-
nas del estreptococo de/ grupo A (SPEA, SPEB) puede
manifestarse de forma mas dramatica y con resultados le-
tales. Puede entrar al cuerpo a través de la piel, causando
dolor en el sitio de infeccion, lo cual siempre precede a los
sintomas. Posteriormente progresa a fascitis necrotisante o
miositis, o la infeccion puede localizarse en la pelvis o en el
abdomen; el rash solo se presenta en el 10% de los casos,
y pueden evolucionar a choque o falla organica multiple.
Frecuentemente se encuentran niveles muy altos de CPK,
lo que refleja la necrosis muscular. La progresion de la en-
fermedad es rapida por la gran destruccion tisular. La muer-
te ocurre en menos de 24 horas de iniciado el cuadro.?

En vista de la evolucion tan rapida del TSS producido
por las toxinas del estreptococo, el diagndstico debe sospe-
charse por clinica, por el aislamiento del estreptococo de/
grupo Aen un sitio normalmente estéril, si hay hipotension y
compromiso multisistémico. Su tratamiento debe consistir
en la instauracion de antibioticos, la restitucion de liquidos y
un adecuado soporte cardiovascular.

Las enterotoxinas del estafitococo aureus (SEBy SEC-
1) causan intoxicacion alimenticia manifestada por dolor
abdominal agudo, vomito y diarrea posterior a la ingesta de
comida contaminada con S. gureus.

Es posible también la participacion del SAg en la pato-
génesis de algunas formas de psoriasis, ya que esta enfer-

medad en edad pediatrica esta precedida generalmente de
faringitis estreptococica con un incremento en los niveles
de antiestreptolisinas, y las lesiones de la piel presentan un
infiltrado de células TCD4 y CD8 Vp2+.2

SUPERANTIGENOS Y DERMATITIS ATOPICA

Aunque el factor exacto patogénico en DA permanece
sin ser elucidado, es claro que son multiples los factores
que contribuyen a la etiopatogenia de ella: inflamacion local
con monocitos y células T, degranulacion de mastocitos,
inmunidad humoral y celular alterada, historia familiar de
atopia, y ultimamente la funcion de los superantigenos.*® El
papel preciso de cada uno de estos elementos, asi como la
contribucion de factores exdgenos como alergenos o infec-
cion, estan por determinarse.’ 282

La colonizacion bacteriana ha sido bien establecida en
varios estudios como un disparador o un factor exacerban-
te en DA.16810.121318 F| ostafifococo aureus ha sido aislado
en mas del 90% de las pieles afectadas de atopia. Mas de
la mitad de las cepas de esiafilococo aureus aisladas de
estos pacientes han mostrado que segregan toxinas, princi-
palmente exotoxinas del esiafilococo aureus A (SEA), exo-
toxinas del estafilococo B (SEB) y toxinas del shock estafi-
lococo toxico (TSST-1).123613.7¢ Asi mismo el SEB, aplicado
directamente en la piel de sujetos normales o en piel sana
de pacientes atopicos produce eritema e induracion. Es muy
interesante ver que pequenas cantidades (nanogramos) de
superantigenos son necesarias para disparar una reaccion
inflamatoria /n7 vivocuando el queratinocito expresa antige-
nos leucocitarios humanos de la region DR (HLA-DR).5
Muchos pacientes con DA presentan una inmunoglobtlina
E (IgE) especifica directa contra las toxinas estafilococicas
encontradas en su piel. Basofilos y mastocitos de pacientes
con antitoxina IgE segregan histamina al exponerse a estas
toxinas, pero no lo hacen al responder a toxinas a las cua-
les ellas no tienen IgE especificas.® El superantigeno indu-
ce expresion de las células T mensajeras por via de los re-
ceptores de antigenos de linfocitos cutaneos (CLA), esti-
mulando la produccion de interleuquina 12 (IL-12)."* (Fotos
1a3).

Autores como Leung® han propuesto que SAg secre-
tados por estafilococos en la superficie de la piel penetran
la piel inflamada y estimulan las células de Langerhans
epidérmicas y macrofagos, produciendo IL-1, factor de ne-
crosis tumoral (TNF) e IL-12. La produccion local de iL-1y
TNF induce la expresion de E-selectina en el endotelio
vascular, permitiendo un flux inicial de CLA + células T
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Foto 1. Dermatitis Atopica Fote 2. Eezema, perioral

memoria/efectoras. La secrecion local de IL-12 puede au-

mentar la expresion de CLA en aquellas células activadas

por alergenos o SAy, de este modo, aumentar la eficiencia

de las células T, lo que recircula la piel. Las células de

Langerhans, estimuladas por toxinas, segregan IL12, mi-

gran hacia los nodulos linfaticos asociados con la piel y

actuan como células presentadoras de antigenos, sobre-

regulando la expresion de CLA, y creando de este modo

células T de memoria adicionales. La presencia del supe-

rantigeno en la piel lesionada de DA nos hace predecir

que se expandiran células T con TCR-Vp en la piel infla-

mada, lo mismo que CLA circulantes.® Todos estos meca-

nismos tienden a amplificar la inflamacion local en la DA y

a crear un medio favorable para la colonizacion del estafi-

lococo en la piel. Otro papel atribuido a los superantige- Foto 3. Sobreinfeccion
nos microbianos, principalmente el producido por el estafi- bacteriana
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lococo aureus, es la prolongacion de la sobrevida de los
monocitos-macrofagos. Se ha demostrado que, al incubar
monocitos de sangre periférica de pacientes con DA con
toxina del shock toxico toxina-1(TSST-1), se produjo una
disminucion significativa de la apoptosis de monocitos y
una estimulacion en la produccion de citoquinas que au-
mentan la sobrevida: el factor de estimulacion colénica ma-
crofagos-granulocitos (GM-CSF), IL1B y TNF-o.. En este
experimento se encontré que GM-CSF era la citoquina res-
ponsable de la inhibicion de la apoptosis y perpetuaba la
cronicidad de la inflamacién. El evento inicial en la coloni-
zacion bacteriana requiere de la “adherencia” del esfafilo-
coco aureus a la piel; si éste se pega firmemente a la piel
hay un riesgo mayor de infeccion. Las moléculas de su-
perficie responsables de esta adherencia son conocidas
como “adhesinas"."” Durante los Ultimos afios importantes
adhesinas estafilocdcicas han sido identificadas como res-
ponsables de la interaccion inicial entre la bacteria y las
células epiteliales de los diferentes tejidos. Se incluyen
proteinas ligantes de fibronectina Ay B, proteinas ligantes
de fibrindgeno y adhesinas de colageno. Se ha estableci-
do bien que los ligantes tisulares para algunas de estas
adhesinas estafilococicas (fibronectina y colageno) son
regulados positivamente por citoquinas pro-inflamatorias
como TNFa y factores de crecimiento de células T.¢ Se ha
visto que el tratamiento soélo con esteroides topicos redu-
ce las cantidades de estafifococo aureus en la lesion de
DA, pero estos esteroides son mucho mas efectivos si los
combinamos con antibidticos tépicos. El esteroide no afecta
directamente el crecimiento de la bacteria; lo que si se sabe
es que la piel inflamada incrementa la adherencia del es-
tafilococo, provocando su mayor colonizacion. Se ha de-
mostrado un incremento de la adhesion del estafilococo
aureus al queratinocito de la piel del paciente atdpico, ca-
racteristica que no presenta esta bacteria por si sola.®

Varias especies de hongos (Candida albicans, Tricopf-
tum, Malasessia furfury F. ovale) han sido implicados como
factores causales de la patogenia de la DA. Al Pitirosporurm
ovale, un organismo lipofilico que puede colonizar la piel prin-
cipalmente de nifos y adultos jévenes, se le ha encontrado
una Ig E especifica hasta en un 49% de los pacientes con
DA %' hecho que ha sido corroborado con el mejoramiento
clinico de estos pacientes, al ser tratados con ketoconazol.'
El Malasessia furfurse ha detectado en el 70% de pacientes
con DA sensibilizados al Ma/asessia, pero se necesitan mas

estudios en mayores grupos poblacionales para evaluar el
papel de este hongo en la patogenia de la DA.

SUPERANTIGENOS Y ENFERMEDAD DE
KAWASAKI

Esta vasculitis sistémica que se presenta en nifos pe-
quenos tiene muchas caracteristicas del TSS. Se presenta
en tres fases:

1. La aguda o febril. Fiebres altas de 7 a 14 dias con hi-
peremia conjuntival, lengua en fresa, labios rojos con
fisuras, edema de manos y pies, rash cervical y linfa-
denopatias generalizadas.

2. Fasesubaguda. Se inicia al desaparecer la fiebre y dura
menos de 25 dias, con una descamacion de los dedos
de manos y pies, artritis, artralgias y trombocitosis.

3. Fase de convalecencia donde desaparecen los signos
y la velocidad de sedimentacion globular.2'®"7

La enfermedad se acompana de alteraciones cardia-
cas en un 20% a 50% de los pacientes. Durante la fase
aguda los pacientes presentan frecuentemente elevacion
de las células T VP2 y VB8.1, las cuales regresan a la nor-
malidad en la etapa de convalecencia. Cultivos de la piel y
membranas de pacientes con Kawasaki han reportado es-
tafilococo aureus y estreptococos pyogenes productores de
TSST-1y de SPED/SPECE, respectivamente. El tratamien-
to con dosis altas de gammaglobulina intravenosa es dra-
maticamente efectivo junto con salicilatos.

CONCLUSIONES

Los SAg son proteinas producidas por microorganis-
mos, que tienen la capacidad de activar a las células T en
una forma indiscriminada, lo cual inicia una liberacién masi-
va de citoquinas principalmente pro-inflamatorias, que jue-
gan un papel importante en la patogénesis de varias enfer-
medades desencadenadas por los superantigenos. Estos
SAg parecen desencadenar una respuesta muy variable en
cada huésped, en el momento de cada huésped y en el
medio donde el microorganismo productor del SAg se en-
cuentre. El conocimiento del SAg como desencadenante de
estas enfermedades hallevado al uso de nuevos tratamien-
tos; sin embargo, el reconocimiento de los SAg en otras
enfermedades continua siendo tema de investigacion.??
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Basal cell carcinoma in young patients. Serie of 39 cases
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RESUMEN

| carcinoma basocelular (CBC) es el cancer mas

frecuente en el ser humano. Su comportamiento

biolégico en pacientes jovenes es controvertido;

algunos estudios sugieren un comportamiento
mas agresivo. No encontramos estudios sobre CBC en pa-
cientes menores de 35 afios en Colombia ni en América
Latina, en la literatura.

Se realiz6 un estudio descriptivo, retrospectivo, de pa-
cientes menores de 35 afnos con CBC, que ingresaron al
grupo de Dermatologia Oncolégica del Instituto Nacional de
Cancerologia (INC) entre enero de 1997 y diciembre de
2008. Se detectaron 42 pacientes. Se incluyeron 39: diecio-
cho (46.2%) hombres y veintiun (53.8%) mujeres; se des-
cartaron tres pacientes con sindrome de Gorlin. El rango de
edad estuvo entre los 16 y los 35 anos con una mediana de
treinta anos. La mediana del tiempo transcurrido entre la
aparicion de la enfermedad y el diagnéstico fue de tres anos.
La mediana del tamano tumoral en los treinta y cuatro ca-
sos en los que se registré fue de 11 mm. Se encontraron 38
(97.4%) tumores en la cara; 33 (84.6%) se localizaron en
zonas de alto riesgo para recidiva de CBC. La mayoria co-
rrespondieron a subtipos histolégicos agresivos y de agre-
sividad intermedia: 27 (69.3%).
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Los CBC deben presumirse en los jovenes. Esto lleva-
ria a un diagndstico temprano y a un tratamiento oportuno,
con menos morbilidad para el paciente.

Palabras clave: carcinoma basocelular, jévenes.

SUMMARY

BCC is the most frequent carcinoma that affects hu-
mans. It has been suggested that BCC which occurs
amongyoung patients may be more aggressive. As faras
we now, clinical and histological studies among Latin
American patients between the ages of 15-35 have not
been published.

We carried out a retrospective study on young BCC
patients treated at the Colombian National Cancer Insti-
tute between 1997 and 2003. During the six year period -
studied, only forty two young adults, between the ages of
16-35, were found to have been diagnosed with BCC; eigh-
teen (46.2%) were male patients and twenty one (53.8%)
were female patients; three patients diagnosed with Gor-
lin disease were then excluded from the study. The onset
of BCC among the group occurred at ages 16-35, median
age thirty, median time span between BCC appearance
and subsequent diagnosis was three years. Upon initial
examination, median BCC diameter measured 11mm; out
of the total, thirty eight (97.4%) were located on the face,
thirty three (84.6%) were found on high-risk areas. Twen-
ty seven (69.3%) were classified as aggressive growth
types.

Our study revealed that the time span between BCC
appearance and subsequent diagnosis is long; therefore,
dermatologists should be aware that BCC occurs among
young Latin American adults and that it is necessary to
keep this in mind when treating this group of patients

Key words: Basal celi carcinoma, young.
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INTRODUCCION

El carcinoma basocelular (CBC) es el cancer mas fre-
cuente del ser humano. EI CBC representa del 70% al 80%
de todos los canceres de piel, seguido por el carcinoma
escamocelular y el melanoma. Es una neoplasia de agresi-
vidad local que raras veces presenta metastasis. Un 80% —
90% de los tumores se localizan en la cabeza y el cuello.!

La incidencia del tumor aumenta con la edad, particu-
larmente después de los cincuenta afnos, registrandose un
pico de incidencia entre la sexta y séptima décadas de la
vida. Se ha observado que en latitudes tropicales la edad
promedio de presentacidon es menor.2

Los CBC se clasifican en circunscritos (de bordes clini-
cos bien definidos y poca extension subclinica) y no circuns-
critos o difusos (bordes clinicos mal definidos y gran exten-
sion subclinica). Entre los primeros se encuentra el CBC
nodular, y entre los ultimos el CBC superficial, micronodu-
lar, trabecular, morfeiforme y el carcinoma basoescamoso.
De los anteriores, los CBC trabeculares, morfeiformes y los
micronodulares dispersos son los que poseen mayor exten-
sion subclinica y se catalogan como agresivos. Los superfi-
ciales y los micronodulares circunscritos tienen extension
subclinica intermedia y se denominan de agresividad inter-
media. (Figuras 1,3)

Se han descrito unas zonas anatomicas denominadas

Figura 1. Esquema que ilustra la diferencia entre CBC no dis-
perso y CBC disperso. Observe que la dispersion tumoral se
relaciona en forma directa con la extension subclinica.

de alto riesgo para recurrencia de CBC; éstas se encuen-
tran en la cara, especificamente en la denominada zona “H”
que comprende la region centrofacial, periorbitaria inferior,
temporal, preauricular y retroauricular.’

No se ha demostrado la existencia de caracteristicas
biologicas especiales en CBC en pacientes jovenes. Los
estudios realizados son retrospectivos, y mientras algunos
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Figura 2. Mujer de treinta y siete anos de edad (paciente 5) con
CBC trabecular localizado en el labio superior.

Figura 3. Hombre de treinta y un afnos (paciente 3) con CBC
mixto: trabecular y morfeiforme, localizado en el area malar.
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sugieren una mayor agresividad clinica e histologica en pa-
cientes jovenes.*5 otros no han encontrado diferencias con
significacion estadistica en los subtipos histologicos ni en la
extension subclinica, al comparar a los pacientes jovenes
con pacientes mayores.%’

Sin embargo, la aparicion de un CBC en un paciente
joven genera una serie de consideraciones especiales des-
de el punto de vista clinico y terapéutico. En primer lugar se
analizaran los factores relacionados con el tumor y poste-
riormente los factores relacionados con el médico tratante:

1. EI CBC tiene, entre sus factores etioldgicos, unos ge-
néticos y otros ambientales;®® por o tanto, un paciente
que desarrolla un CBC en edades tempranas de la vida
debe tener una conjuncion de factores genéticos aso-
ciados con CBC, como son las mutaciones en el gen
PATCHED localizado en el locus 9922.3,° y/o una piel
con fototipo claro, y factores ambientales como la ex-
posicion intermitente a luz ultravioleta B." Estos facto-
res hacen que un paciente con un diagnostico previo
de CBC tenga un mayor riesgo de presentar otros CBC
de novo, mas aun en el caso de pacientes jovenes con
una gran expectativa de vida por delante.

2. EI CBC es un tumor de crecimiento lento; la edad de
inicio temprana permitira que el tumor tenga una ma-
yor probabilidad de ser localmente agresivo si no es
tratado oportunamente y en forma adecuada. Los CBC
raramente hacen metastasis a distancia;'? los casos
raros metastasicos se relacionan con CBC de gran ta-
manfo y muy larga datay, por lo tanto, un CBC de inicio
temprano en la vida tendra mas posibilidades de pre-
sentar metastasis.

3. El médico tratante al enfrentarse a un paciente joven
tiene la tendencia a dar un margen quirdrgico menor
para evitar secuelas estéticas en el paciente. Este
manejo trae como consecuencia un riesgo mayor de
dejar tumor residual y, por lo tanto, de mayor recidiva
tumoral. Es muy importante realizar un tratamiento ini-
cial adecuado, pues las probabilidades de curacion en
tumores recidivantes son mas bajas que en tumores
primarios; para citar un ejemplo: los CBC primarios tra-
tados con cirugia microgréafica de Mohs tienen una tasa
de curacion del 99%, mientras para los recidivantes la
misma técnica solo cura el 93% de los casos.''*

Este estudio pretende describir las caracteristicas clini-
cas e histologicas que presentan los pacientes jovenes con
CBC que han consultado al INC. Los estudios con pacien-
tes jovenes con CBC se han realizado en poblaciones an-
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glosajonas, por lo tanto, consideramos importante conocer
la forma de presentacion de los CBC en este grupo de jove-
nes latinoamericanos.

MATERIALES Y METODOS

Se realiz6 un estudio descriptivo con recoleccion de da-
tos en forma retrospectiva. Se revisaron las historias clinicas
del INC entre enero de 1997 y diciembre de 2003, de pacien-
tes con diagndstico de CBC y edad igual o menor de treinta y
cinco anos al momento de inicio de la enfermedad. Las histo-
rias clinicas entre los anos 1997 y 2001 se recolectaron con
una busqueda realizada por el departamento de estadistica
del INC y correspondieron a nueve pacientes. Los treinta
pacientes restantes ingresaron entre los ahos 2001y 2003, y
fueron reportados de la base de datos de CBC del servicio
de dermatologia oncoldgica del INC. En la recoleccion de
datos entre 1997 y 2001 se debe precisar que existe un su-
bregistro, debido a que los pacientes generalmente consul-
taron después de varios anos de evoluciéon de la enferme-
dad. Se realizo la busqueda cruzando las variables CBC y
edad menor a treinta y cinco anos, con un sesgo: quedaron
por fuera los pacientes con CBC que ingresaron al INC des-
pués de cumplir los 35 anos, pero que iniciaron con CBC
antes de esta edad. Se excluyeron los pacientes con sindro-
mes genéticos predisponentes a cancer de piel.

Los datos que se analizaron fueron: el sexo, la edad
del paciente al inicio del CBC, el tiempo de evolucion entre
el inicio del CBC y el diagnostico, la localizacion del CBC, el
diametro maximo del CBC medido en milimetros y el subti-
po histoldgico. Los subtipos histoldgicos de mayor agresivi-
dad (trabecular y morfea) se agruparon posteriormente bajo
la denominacion de CBC agresivos por su gran extension
subclinica. Los CBC micronodulares y superficiales se cla-
sificaron como de agresividad intermedia en funcion de su
extension subclinica, y los CBC nodulares, como de baja
agresividad por tratarse de CBC circunscritos a la histolo-
gia. Los datos descriptivos de las variables estudiadas se
analizaron con el programa SPSS 11,0.

RESULTADOS

Se revisaron cuarenta y dos historias clinicas de pa-
cientes con CBC que iniciaron antes de los treinta y cinco
anos de edad. Se descartaron tres pacientes por tener sin-
drome de carcinomas basocelulares nevoides. En total que-
daron treinta y nueve pacientes (Cuadro 1): dieciocho
(46.2%) hombres y veintiun ( 53.8 %) mujeres.



Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatoldgica

Carcinoma basocelular en pacientes jovenes. Serie de 39 casos

Cuadro 1 - Resumen de pacientes jovenes con CBC

Edad
al Tiempo de Diametro
Paciente Sexo Inicio Evolucién (Afos) Localizacion (mm) Histologia

1 M 22 20 Nariz 30 Trabecular - Morfea

2 F 23 2 Parpado inferior 5 Micronodular

3 M 28 3 Malar 40 Trabecular - Morfea

4 M 34 2 Parpado inferior 4 Nodular

5 B 32 5 Labio superior 30 Trabecular

6 M 32 4 Nariz 18 Nodular - Micronodular

7 E 34 i Vulva Nd Nodular

8 M 16 4 Parpado inferior 30 Micronodular - Trabecular

9 E 33 il Nariz 20 Nodular
10 F 27 6 Parpado inferior 20 Nodular
11 M 22 8 Nariz 5 Nodular
12 M 30 & Labio superior 8 Nodular
13 M 26 0,5 Nariz Nd Nodular - Superficial
14 F 30 2 Parpado inferior 13 Nodular
15 B 31 10 Nariz 10 Morfea
16 & 35 1 Parpado inferior 10 Micronodular
17/ F 34 2 Malar 10 Nodular
18 M 18 6 Parpado inferior 30 Morfea
19 F 25 5 Mejilla Nd Nodular - Superficial
20 M 34 3 Parpado inferior 30 Nodular - Trabecular
21 M 27 6 Meijilla 20 Nodular
22 7 24 13 Nariz 35 Trabecular
23 E 35 [l Labio superior Nd Morfea
24 M 34 2 Nariz 8 Nodular - Micronodular
25 M 29 2 Nariz 20 Nodular - Micronodular
26 E 32 1 Nariz 6 Nodular
27 M 27 9 Mejilla 12 Micronodular
28 F 24 6 Parpado inferior 6 Nodular - Micronodular
29 E 26 5 Labio superior Nd Morfea
30 F 31 3 Parpado inferior 5 Nodular
31 M 30 2 Parpado inferior 10 Nodular
32 M 23 4 Parpado inferior 6 Trabecular — Morfea
33 I 31 2 Parpado inferior 8 Micronodular
34 F 29 5 Parpado inferior 6 Trabecular — Morfea
35 M 38 1 Parpado inferior 14 Nodular — Micronodular
36 7z 29 8 Nariz 7 Nodular - Superficial
37 E 30 5 Labio superior 35 Nodular - Trabecular
38 E 28 6 Labio superior 30 Trabecular — Morfea
39 M 34 0,75 Labio superior 5 Morfea

© 42



Volumen 14, Nimero 1, Marzo de 2006

Carcinoma basocelular en pacientes jovenes. Serie de 39 casos

Treinta y ocho CBC analizados fueron primarios; un
paciente consultd por un CBC recidivante a cirugia (pacien-
te numero treinta y ocho).

La edad de inicio del CBC estuvo en el rango entre los
dieciseis y los treinta y cinco afios, con un promedio de 28.8
anos y una mediana de treinta anos.

El tiempo de duracion entre la aparicion de la enferme-
dad y el diagnostico estuvo en el rango entre los seis meses
y veinte anos, con un promedio de 4.4 anos y una mediana
de tres anos.

De los treinta y nueve pacientes incluidos en este estu-
dio, treinta y ocho presentaron CBC localizados en la cara
(97.4%) (Figuras 2,3), solo un paciente consulto por un CBC
localizado en la vulva. Las localizaciones mas frecuentes
fueron las zonas de alto riesgo para recidiva de CBC; trein-
ta y tres (84.6%) tumores estaban localizados en la zona
“H” de la cara, siendo el parpado inferior la localizacion mas
frecuente con quince (38.5%) casos; la segunda localiza-
cion en frecuencia fue la nariz, con once casos que corres-
ponden al 28.2% del total, seguidos por el labio superior
con siete (17.9%) (Grafico 1).
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Grafico 1 - Distribucion por frecuencias de las localizaciones
de CBC

El tamano del tumor se pudo analizar en treinta y cua-
tro (87.2%) casos, ya que en cinco (12.8%) casos no se
encontrd el dato en la historia clinica. De los casos en los
que estaba reportado, el promedio del diametro mayor fue
de 16.1 mm y la mediana fue de 11 mm.

Eltipo histolégico mas frecuente correspondio a los CBC
agresivos (morfeas y trabeculares) con quince casos que
correspondieron al 38.5% del total. Los subtipos de agresivi-
dad intermedia (micronodular, superficial) correspondieron a
doce casos, es decir, el 30.8%; por ultimo, se reportaron doce
casos de CBC de histologia poco agresiva (CBC nodulares)
que correspondieron al 30.8% restante. (Grafico 2).
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Grafico 2 - Distribucion por frecuencias de los subtipos histo-
logicos.

DISCUSION

En este estudio se encontré que los CBC de los pa-
cientes jovenes referidos al INC son CBC agresivos en su
mayor parte. La mayoria de los tumores cumplian criterios
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cUna genodermatosis con comportamiento benigno? Reporte de 6 casos

Epidermodysplasia verruciformis. A genodermatosis with benign behavior? Report of 6 cases
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RESUMEN

a epidermodisplasia verruciforme (EV) es una ge-

L nodermatosis poco frecuente que determina una

susceptibilidad en el individuo a la infeccion por

subtipos especificos del virus del papiloma huma-

no (EV-PVH), que producen una morbilidad baja en la po-

blacion normal pero que en pacientes susceptibles provo-

can una infeccion limitada a la piel, persistente, polimorfa y
generalizada.

En las ultimas décadas esta entidad ha despertado bas-
tante interés por su probable contribucion a la proliferacion
benigna y maligna de la piel, constituyéndose en un modelo
de carcinogénesis cutanea inducida por PVH.

Con esta serie describimos seis casos llamativos por
presentarse con carcinomas escamocelulares caracteriza-
dos por su agresividad, manifestada por invasion local y
capacidad de hacer metastasis.
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SUMMARY

Epidermodysplasia verruciformis (EV) is a rare geno-
dermatosis associated with EV-specific human papilloma
virus, that are harmless for general population but in sus-
ceptible patients produce generalized, long lasting, skin li-
mited infection. Lately, it has been related to contribute to
benign and malignant epidermal proliferation, conforming a
model of cutaneous viral oncogenesis.

In this serie we describe six interesting cases that are
presented with aggressive squamous cell carcinoma cha-
racterized by its local invasion and metastasis capacity.

Key words: epidermodysplasia verruciformis, human
papilloma virus, squamous cell carcinoma.

INTRODUCCION

La epidermodisplasia verruciforme (EV) es un desor-
den heredado autosémico recesivo, relacionado con la pre-
sencia persistente del virus del papiloma humano (PVH)
como consecuencia de una alteracion inmunoldgica hacia
los queratinocitos infectados por el PVH'23, en la cual la
radiacién ultravioleta B (UVB) tiene un papel importante en
el desarrollo de las lesiones malignas.'?

Clinicamente se caracteriza por la aparicion desde la
ninez de maculas similares a las de la pitiriasis versicolor y
las verrugas planas. Del 30% a 60% de los pacientes pue-
den tener conversion maligna, desarrollando carcinomas es-
camocelulares (CEC) que inician en la tercera o cuarta dé-
cadas de la vida, especialmente en areas fotoexpuestas,’
las cuales se han descrito en la literatura como CEC de
bajo potencial de recidivas o metastasis.

Presentamos una serie de seis pacientes vistos en el
servicio de dermatologia oncoldgica del Instituto Nacional
de Cancerologia (INC), desde el afio 2001 hasta el 2004,
con diagnostico de EV clinico y confirmado por estudio
histopatoldgico, cuyas manifestaciones clinicas en la ma-
yoria de los casos llamaron la atencion por su agresividad
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en la presentacion, situacion diferente a lo descrito en la
literatura.

DESCRIPCION DE CASOS

Caso 1

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino
quien ingresa a la institucion a la edad de 32 anos, proce-
dente de Satira, norte de Boyaca, con diagndstico de EV. A
los 28 anos de edad presentd CEC frontal /7 s/fu. Posterior
a éste, aparicion de multiples CEC en areas fotoexpuestas
que recibieron manejo quirdrgico o criocirugia. Seis meses
después de Itratamiento quirdrgico del CEC en la region fron-
tal derecha, presenta tres recidivas locales; las dos prime-
ras, manejadas con reseccion local amplia, pero la tercera
comprometio los tejidos blandos de la drbita y se extendid
en profundidad hasta la tabla ésea, requiriendo manejo con
exanteracion de la orbita derecha y colgajo libre por el ta-
mano del defecto. El estudio de la patologia quirurgica re-
porta un CEC infiltrante, bien diferenciado, con invasién
perineural y compromiso del borde profundo hasta la dura-
madre. Ante este hallazgo se decide manejar con radiotera-
pia. El paciente recibié tratamiento con fotones en forma
paliativa hasta completar una dosis total de 6000 cGy. Ade-
mas de las lesiones caracteristicas de EV, como lo son las
lesiones similares a pitiriasis versicolor y verrugas planas
en areas expuestas (Figura 1), el paciente presentaba
verrugas planas en las palmas de las manos (Figura 2).

Figura 1. Verrugas planas en el dorso de la mano y el antebra-
zo. :

Caso 2

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino,
de 59 anos procedente de Tibana, Boyaca, quien ingreso a
la institucion en 1998 por presentar un CEC en el dorso de la
mano derecha y multiples queratosis actinicas, quien se ma-
nejaron con reseccion local amplia y crioterapia, respectiva-
mente. Tres anos después de continuar presentando multi-
ples CEC, y ante el hallazgo de verrugas planas en las zonas
fotoexpuestas, se hizo el diagndstico de EV. A los dos anos
presenta recidiva tumoral con invasion perineural y conglo-
merado ganglionar metastatico axilar derecho, el cual fue tra-
tado con desarticulacién interescapulo-toracica. En el estu-
dio histopatoldgico de la pieza quirurgica se informan bordes
positivos. Debido a este hallazgo y al conglomerado ganglio-
nar se decidio dar tratamiento complementario con radiote-
rapia de fotones, con una dosis total de 6000 cGy.

Figura 2. Verrugas planas en la palma de la mano de un pa-
ciente con EV.

Caso 3

Paciente de sexo masculino de 58 anhos, procedente de
Mutiscua, norte de Santander, quien desde los siete afos
presentaba lesiones similares a pitiriasis versicolor en el tron-
co y desde los 12 anos, verrugas planas. Al ingresar en la
institucion, en 1994, se le diagnosticaron multiples CEC; uno
de ellos en la region frontoparietal izquierda con compromi-
so del parpado inferior, el maxilar superior, el reborde y el
piso orbitario, lo cual se maneja con maxilectomia, exante-
racion de la orbita y reseccion de los tejidos blandos fronto-
parietales (Figura 3). El reporte de patologia informd bor-
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des de reseccion comprometidos por CEC bien diferencia-
do e invasion perineural, por lo que se decide realizar radio-
terapia complementaria con cobalto hasta acumular una
dosis de 6000 cGy. En el 2002 se diagnosticé una nueva
recidiva tumoral que se declar6 inoperable, asociada con
un nédulo pulmonar apical, interpretada como una posible
metastasis, por lo que se decide volver a irradiar como ma-
nejo paliativo.

Otros diagnosticos realizados en el paciente incluyen
carcinoma basocelular (CBC) y queratosis seborreicas.

Figura 3. Presencia de miiltiples cicatrices de CEC en la cara.
Obsérvese exanteracion de la orbita izquierda y colgajo libre
en laregion frontal.

Caso 4

Paciente de sexo masculino de 29 anos, procedente de
Sincelejo, Sucre, con diagnodstico de EV desde los 25 anos.
Ingresa a la institucion en el 2004. Habia sido tratado extra-
institucionalmente con radioterapia por dos CEC en la re-
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gion frontal con posterior aparicion de multiples tumores cli-
nicamente compatibles con carcinomas basocelulares (CBC)
alrededor de la zona de radioterapia, por lo que es remitido
al INC (Figura 4). El paciente presentaba un extenso com-
promiso en el tronco y las extremidades caracterizado por
lesiones similares a pitiriasis versicolor (Figura 5). No se
tomo biopsia confirmatoria pues el paciente no regreso a la
institucion.

Figura 4. Paciente joven con miiltiples tumoresen la cara; prin-
cipalmente alrededor del area de radiodermitis.

Caso 5

Paciente de 35 anos, de sexo masculino, procedente
de Lenguasaque, Cundinamarca, con diagnostico de EV,
manifestado clinicamente por multiples verrugas planas (Fi-
gura 5). Ingresa al INC en 1981 y durante su seguimiento
se diagnostican dos CEC en el labio superior izquierdo y en
el ala nasal del mismo lado, los cuales fueron manejados
con rayos X superficiales hasta ajustar una dosis de 4500

Figura 5. Exten-
SO cOompromiso
en el troncoy las
extremidades
superiores por
lesiones simila-
res a pitiriasis
versicolor.
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cGy. Posteriormente se le diagnostican CBC y tumores be-
nignos, tales como queratosis seborreicas y un poroma ecri-
no de ubicacién supraclavicular, que es resecado totalmen-
te al tomar la biopsia en forma escisional.

Caso 6

Paciente de sexo masculino de 24 anos, procedente de
Fundacién, Magdalena, con diagnéstico de EV desde los
12 anos, quien desde los 24 anos presenta multiples CEC
infiltrantes, con posterior aparicién de multiples CBC en el
térax, enfermedad de Bowen en la areola y el dorso de las
manos y queratosis seborreicas en el cuello (Figura 6). Los
tumores malignos fueron manejados con reseccion quirur-
gica y otros con criocirugia. Uno de los CEC ubicado en la
region preauricular, presento una recidiva inoperable, por lo
que fue manejado con radioterapia de cobalto paliativamen-
te, recibiendo una dosis acumulada de 7500 cGy y quimio-
terapia con 5 fluoruracilo y cisplatino.

Figura 6. Se observan muiltiples queratosis seborreicas en el
cuello.

DISCUSION

La epidermodisplasia verruciforme (EV) es un desor-
den heredado autosémico recesivo, descrito por Lewando-
wsky y Lutz en 1922, relacionado con la presencia persis-
tente de subtipos especificos del virus del papiloma huma-
no (PVH), caracterizado por la aparicion desde la ninez de
maculas similares a las de la pitiriasis versicolor y verrugas
planas, y en la edad adulta por la conversion maligna, de-
sarrollando CEC, especialmente en areas fotoexpuestas.’

EPIDEMIOLOGIA

La EV es una enfermedad de amplia distribucion mun-
dial, sin predileccién porgénero o raza.*® Su incidencia exac-
ta no se conoce. En cuanto a su presentacion existen dos
formas, la esporadica y la familiar, siendo la primera la for-
ma mas comun,® y en donde no se reporta ningun pariente
con la enfermedad. En nuestra serie sélo dos de los pacien-
tes tenian hermanos con la enfermedad y tres no referian
parientes comprometidos (Cuadro 1).

Se ha encontrado que pacientes inmunosuprimidos
pueden presentar un “sindrome similar a EV”, descrito con
mayor frecuencia en pacientes trasplantados renales' y en
los ultimos anos en pacientes infectados con el virus de in-
munodeficiencia humana (VIH),”# asociado con la inmunu-
supresion prolongada que permite la persistencia de infec-
cion por PVH.

ETIOLOGIA

Genética

La susceptibilidad genética al virus se hereda de forma
autosomicarecesiva, aunque también se han descrito algu-
nos casos ligados al X.°

Existe una frecuencia alta de consaguinidad entre los
casos reportados, siendo de 11% en Europa y hasta un 40%
entre japoneses, y en las familias con la enfermedad, hasta
un 30% de los familiares adquiriran esta patologia en algun
momento de sus vidas.®

En los pacientes colombianos estudiados por el doctor
La Rueda, en asociacién con el doctor Orth (Instituto Pas-
teur-Paris), se encontrd que el locus relacionado con la EV
(EV-1) esta localizado en el cromosoma 17g25.1%" Este si-
tio codifica las proteinas envueltas en el control de las in-
fecciones intracelulares, actuando sobre la expresion del
genoma viral o en la actividad de las proteinas virales no
estructurales como la E1, E2, E6 o E7. Ademas, estos ge-
nes también pueden tener algun tipo de papel en el control
inmunoldgico de las infecciones por PVH.™

Otro aspecto interesante es que en la misma region del
cromosoma 17925 se encuentra el locus de la psoriasis
(PSORS2), y un segundo locus de susceptibilidad para la
EV (EV2) se encuentra en el cromosoma 2p, junto con el
locus de susceptibilidad para la psoriasis.' Estas asocia-
ciones explican la presencia del PVH en pacientes con pso-
riasis, especialmente las formas familiares. '

<© 52



Volumen 14, Numero 1, Marzo de 2006

Epidermodisplasia verruciforme

Cuadro 1. Caracteristicas principales de los pacientes en el reporte de casos

Aiio de Lugar  Antecedentes Tipos de Tipos de
N°  ingreso de familiares tumoraciones tumores
Caso alINC Edad origen de EV malignas benignos Complicaciones Tratamiento
1 2002 32 | Boyaca Negativos -Mdltiples CEC, No presento -CEC en region frontal - Cirugia
uno de ellos derecha recidivante - Criocirugia.
en frente. (tres ocasiones) - Exanteracion de
con compromiso de Orbita derecha,
la dura madre. colgajo libre
-Invasion perineural - Radioterapia con
fotones (dosis total 6000 cGy)
2 1998 59 | Boyaca No hay -CECencel -Metastasis axilares - Cirugia
datos dorso de la con conglomerado - Criocirugia.
mano derecha ganglionar. -Desarticulacion
-Queratosis - Invasion interescapulotoracica
actinicas perineural -Radioterapia con
fotones (dosis total 6000 cGy)
3 1994 58 | Norte de | Negativos -CEC multiples -Queratosis - CEC frontoparietal - Cirugia
Santander - CBC Seborreicas izquierdo con compromiso | -Maxilectomia, exanteracion
de parpado inferior, maxilar | de Orbita izquierda.
superior reborde -Radioterapia con
y piso orbitario. cobalto
- Positividad en bordes (dosis total 6000 cGy).
de reseccion e invasion -Reirradiacion paliativa
perineural

- Recidiva tumoral y posible
metastasis pulmonar apical

derecha.
4 2004 29 | Sucre Hermano - CEC in situ. Ninguno -Radioterapia
-CBC mdltiples (previo ingreso INC)
9 1981 35 | C/marca | Hermanos - CEC -Poroma ecrino -Radioterapia con rayos x
- CBC -Queratosis superficiales (dosis total
seborreicas 4500 cGy)
- Electrofulguracion
- Crioterapia
6 24 | Fundacion | Negativos -CEC mdiltiptes, -Queratosis -Cirugia
Magdalena infiltrantes Seborreicas -Crioterapia
-CBC muiltiples -Quimioterapia con
-Enfermedad de cisplatino y 5-fluoruracilo
Bowen -Radioterapia con cobalto
-Queratosis (dosis total 7500 cGy).

actinicas
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Papel del papiloma virus humano (PVH)

Por lo menos 20 tipos de PVH se han asociado con la
EV (EV-PVH), incluyendo el 3, 5, 8-10, 12, 14, 15, 17, 19-
25, 36, 37, 38, 47, 49, 75, 76 y 80, los cuales se pueden
clasificar de acuerdo con su estructura de DNA y su capaci-
dad oncogénica.'® En el caso de los pacientes que presen-
tan lesiones clinicamente benignas, prevalecen los tipos 3
y 10, involucrados en el origen de las verrugas planas en la
poblacion general."'® Aquellos que desarrollan las lesiones
malignas son infectados preferiblemente por los tipos 5y 8,
y en menor frecuencia por los tipos 14, 17, 20, 25 y 47.1217

En la poblacion inmunosuprimida, como trasplantados
renales y VIH positivos, se ha documentado mayor inciden-
cia de infeccion por aquellos tipos del PVH que afectan a la
poblacion general, como el 2-4, 10 y 28, asi como los espe-
cificos de la EV, desarrollando lesiones con las mismas ca-
racteristicas clinicas que los pacientes con EV, con la Unica
diferencia que pueden ser transitorias si la inmunosupre-
sion se revierte, como en el caso de pacientes con VIH tra-
tados con antirretrovirales.®'®

Varios tipos de EV-PVH se han encontrado en la piel en
el 35% de los pacientes sin EV con cancer de piel, y 33% en
la piel normal de los pacientes expuestos a PUVA, en reser-
vorios, especialmente en los foliculos pilosos (45%-62%).2

La capacidad oncogénica del los tipos 5y 8 se debe a
la accion que las oncoproteinas tempranas (E6 y E7) del
PVH al interferir con proteinas supresoras tumorales, prin-
cipalmente el p53 y el pRB, que llevan a su expresion
aberrante.®?° En el caso de los EV-PVH, especialmente el
tipo 5, la accion de E6 y E7 se desconoce. Ambas proteinas
E6 y E7 son expresadas en canceres asociados a la EV,
pero la integracion del DNA viral en el huésped solo se evi-
dencia en las metastasis. La p53 se encuentra expresada
en mayor porcentaje en lesiones benignas y malignas de
pacientes con EV.2 12.20.21

Papel de la inmunidad

Una de las caracteristicas mas importantes que pre-
sentan los pacientes con EV es el defecto de la inmunidad
mediada por células, manifestado por la inhibicion en la ci-
totoxidad contra los queratinocitos infectados por los EV-
PVH.?

Clinicamente la inmunosupresion local se manifiesta por
una anergia cutanea (falta de reaccion ante sensibilizantes
externos como el dinitroclorobenceno) en los pacientes con
EV-PVH."22 Otros presentan reduccion de la relacion linfo-

citos B/linfocitos T (LB/LT) o alteracion en la migracion es-
pontanea de neutrofilos.?

El factor transformante del crecimiento beta (TGF-f),
cuya expresion se encuentra aumentada en la EV, se aso-
cia con propiedades inmunosupresivas.’

Sumado a las alteraciones anteriores, la interleuquina 4
(IL-4) y la IL-10 pueden incrementar defectos en el sistema
inmune, disminuyendo la respuesta inmune celular, y los al-
tos niveles de IL-1 e IL-6 pueden tener importancia en el pro-
ceso de dispersion e invasion maligna en pacientes con EV.%

Rayos ultravioleta

La exposicion al sol se asocia con una mayor expre-
sion del DNA de los EV-PVH, debido a un aumento en la
susceptibilidad a infecciones virales generada por la inmu-
nosupresion causada por los UV.%

Los rayos UVB son capaces de inducir inmunosupre-
sion local y sistémica a través de la alteracion en la presen-
tacion antigénica y la respuesta Th1 y Th2.2 Uno de los
mediadores de esta inmunosupresion local producida por
los rayos UV es el acido urocanico, que es un gran absor-
bente de estos rayos en el estrato corneo. Cuando se lleva
a cabo la exposicion solar, el acido urocanico es isomeriza-
do de la forma trans a la forma cis. Los niveles de esta ulti-
ma forma estan elevados en pacientes con EV.'

Respecto a la funcion de las citoquinas, se ha encon-
trado que el factor de necrosis tumoral (TNF), cuya produc-
cion esta genéticamente determinada, tiene un papel en la
susceptibilidad o resistencia a los efectos de los rayos UVB.
En el caso de los pacientes con EV, hay un incremento en la
expresion de TNF RNA mensajero en la piel lesional,?® lo
que explica una mayor susceptibilidad al efecto de los UV.

Todo este proceso de inmunosupresion se convierte en
un factor de riesgo para la produccion de cancer sumado al
efecto mutagénico propio de los UV.'8-27

Manifestaciones clinicas

Existen dos formas clinicas: benigna y maligna. La be-
nigna esta asociada con el PVH3 y el 10, manifestandose
con verrugas planas, monomorfas, similares a las que afec-
tan a la poblacion normal. Sin embargo, en nuestra opinion,
esta forma benigna no corresponde a una EV, pues no en-
contramos las lesiones tipo pitiriasis versicolor en el tronco,
tan caracteristicas de la EV. La forma malignaasociada con
los tipos 5 y 8 se presenta de una manera mas polimorfa,
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con maculas y placas que varian desde acrémicas hasta
café o rojizas.*

Las primeras lesiones aparecen en la nifnez, aproxima-
damente entre los cuatro y ocho anos, pero se manifiestan
plenamente en la etapa media de la vida. Se trata de verru-
gas planas que se localizan en la cara dorsal de las manos,
el cuello y la cara. Posteriormente se desarrollan maculas y
placas similares a la pitiriasis versicolor en tronco. El cuero
cabelludo y las mucosas por lo general no se afectan. Las
verrugas en las extremidades, especialimente las inferiores,
tienden a confluir, formando grandes placas hiperpigmenta-
das. La evolucion clinica muestra que, a pesar del trata-
miento, las lesiones persisten. Los cambios tipo placas eri-
tematosas y queratosis actinicas solo aparecen en etapas
mas tardias, en el tronco y las areas expuestas al sol.*

La edad de inicio de los sintomas en nuestros pacien-
tes solo pudo ser documentada en dos de ellos, que fue a
los siete y doce anos. La clinica es similar a lo que describe
la literatura, es decir, las que corresponden a pitiriasis versi-
color estan ubicadas principalmente en el tronco y el cuello,
y las verrugas planas, en la cara.

La transformacion maligna ocurre entre un 30% y 50%,
usualmente en la tercera década de vida, predominante-
mente en areas fotoexpuestas como la cara (frente) en un
40% y tan solo un 16% en areas no expuestas, como el
tronco y la vulva.?® La alta incidencia de cancer en las areas
fotoexpuestas se explica probablemente por la exposicion
prolongada a los rayos UVB como cofactor de los EV-VPH
oncogeénicos.> ¢ Los tumores desarrollados reportados no
son localmente destructivos y se caracterizan por tener un
bajo potencial invasivo y metastasico. Las metastasis
ocurren en tumores irradiados o sometidos a la influencia
de otros co-carcinogenos.* El principal cancer desarrollado
es el escamocelular en 91% de los casos (Figura 7), segui-
do por el carcinoma tipo Bowen (25%), el carcinoma baso-
celular (6%-8%) y los carcinomas ecrinos (2%). Motegi y
colaboradores reportan un caso raro de un tumor triquile-
mal proliferante asociado con el tipo EV-PVH 21 (28).

En nuestraserie las principales lesiones malignas encon-
tradas fueron el CEC, tanto # sifuz(queratosis actinicas, enfer-
medad de Bowen) como invasor. En cuatro pacientes se do-
cumento la edad de aparicion, siendo la mas temprana a los
24 anos. Estos tumores se caracterizaron por ser multiples y
estar ubicados en areas fotoexpuestas, tales como la frente y
el dorso de las manos, aunque cabe mencionar la ubicacion
de uno de ellos en la areola. Todo lo anterior concuerda en
frecuencia y ubicacion con lo reportado por la literatura.

Figura 7. CEC bien diferenciado en un paciente con EV.

Contrariamente a lo reportado en la literatura, el comun
denominador que tuvieron los tumores de nuestros pacien-
tes fue su comportamiento recidivante y agresivo, con inva-
sion a la duramadre en uno de ellos, y en tres de ellos con
invasion perineural. En cuanto a la frecuencia de las metas-
tasis, ésta se documenté en dos de los seis pacientes, si-
tuacion que difiere de la literatura, en la que se dice que es
raro encontrarlas. También es importante resaltar la frecuen-
cia de presentacion del CBC en nuestra serie, hallada en la
mitad de los pacientes.

Otros tumores que se han asociado con la EV son los
quistes epidermoides,? las queratosis seborreicas pigmen-
tadas y el sarcoma de Kaposi.*® En tres de nuestros pacien-
tes se encontraron lesiones tumorales benignas como que-
ratosis seborreicas, ubicadas principalmente en el area del
cuello, y en uno de ellos una lesion supraclavicular derecha
diagnosticada como poroma ecrino.
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Las manifestaciones no dermatoldgicas son raras. Ru-
baie y colaboradores reportan el caso de dos hermanos con
lesiones tipicas en la piel de epidermodisplasia verrucifor-
me asociada con manifestaciones neuroldgicas consisten-
tes en dificultades en el habla y sordera.®

HISTOPATOLOGIA

Para las lesiones producidas por los EV-PVH, su ca-
racteristica comun de las lesiones es el efecto citopatico
especifico (Figura 8). La intensidad de este efecto depende
de la carga viral y la actividad de la enfermedad. Se obser-
va hiperqueratosis y acantosis moderada, con células gran-
des organizadas en nidos, en las capas granulary espinosa
de la epidermis, con palidez entre azul y gris y halos perinu-
cleares de manera ocasional.®

Figura 8. Piel de un paciente con EV en donde se observa hi-
perqueratosis paraqueratotica, ademas de cambios citopati-
cos en la epidermis tipicos de EV.

Las variaciones en los hallazgos histopatoldgicos se dan
de acuerdo con la ubicacion de las lesiones y el estado in-
mune del paciente. Las lesiones cutdaneas del area genital
tienen hiperqueratosis marcada,® y en el caso de los pa-
cientes trasplantados o con VIH la histopatologia carece de
las caracteristicas clasicas de la EV y el riesgo de displasia
es mucho mayor.®

A la microscopia electronica se observan las caracte-
risticas de las células displasicas, tales como el aclaramiento
del citoplasma y el nucleoplasma con particulas virales que
llenan el nucleo de las células superficiales, tanto en el es-
trato espinoso como en el basal.

Para las lesiones premalignas y malignas se observan
abundantes células disqueratdsicas y atipia.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

La acroqueratosis verruciforme se caracteriza por papu-
las similares a las verrugas planas, y en el dorso de las
manos, los codos y las rodillas son muy similares clinica-
mente a la EV, pero con una histopatologia caracteristica
de papilomatosis en capitel de iglesia que permite la dife-
renciacion.

El liquen plano se caracteriza por papulas aplanadas
pruriginosas en la zona volar de las manos y las piernas,
con compromiso caracteristico de las mucosas.

Otras condiciones que hay que tener en cuenta para el
diagndstico diferencial son la estuco-queratosis, el nevus
epidérmico y las lesiones tipo EV de los pacientes VIH y
trasplantados.®

TRATAMIENTO

El manejo principal es la proteccion solar desde la ni-
nez, acompafnada de observacion y seguimiento clinico,
buscando la prevencion y deteccion temprana de las lesio-
nes, tanto premalignas como malignas, las cuales, una vez
establecidas, deben ser tratadas quirurgicamente con mar-
genes de reseccion que dependen de la agresividad del tu-
mor. La radioterapia esta contraindicada por el riesgo de
induccion de nuevas lesiones, de recidiva local y de metas-
tasis. Sin embargo, en los casos irresecables puede ser una
alternativa. A este respecto queremos aclarar la situacion
que se presenté con el paciente del caso numero cinco, el
cual recibio radioterapia como manejo inicial de sus CEC.
Esta situacion se puede explicar por el hecho de que el pa-
ciente ingresé en 1981 inicialmente por radioterapia, época
en la cual no estaban muy claras las consecuencias de este
tipo de manejo. Respecto a los demas pacientes que tam-
bién recibieron radioterapia, ésta se les ordené como unica
opcién de manejo ante carcinomas irresecables y con una
gran capacidad de recidiva

En cuanto al manejo farmacoldgico, existen reportes
de casos en que se uso interferon alfa sistémico o intrale-
sional, a una dosis de 1 ng/kg/semanal, solo o combinado
con retinoides como el etretinato y el acitretin, con dosis
que oscilan entre 0.2 -1 mg/kg/dia, con resultados transito-
rios. 223435 Por ello, y por la toxicidad sistémica de dichos
tratamientos, no son usados en nuestra institucion.
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Otro medicamento utilizado es la cimetidina, a una do-
sis de 40 mg/dia, con resultados controvertidos, ya que en
algunos estudios se habla de mejoria a los tres meses de
su uso,* mientras que en otros se reporta fracaso total. ¥’

CONCLUSION

La importancia del reconocimiento de un paciente con
EV radica en la prevencion y seguimiento que se debe rea-

< 57

lizar ante la ocurrencia de cancer de piel, lo cual va a in-
fluenciar directamente el prondstico.

Hemos presentado una serie que, aunque pequena,
representa un gran cambio a lo reportado en la literatura en
lo que se refiere a comportamiento tumoral, caracterizan-
dose por su agresividad en cuanto a invasion local y capa-
cidad de hacer metastasis.
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Acrodermatitis enteropathica

Silvia Emelia Herrera Higuita
Sandra Maria Vélez Ortiz

Luis Alfonso Correa Londofio

RESUMEN

resentamos el caso de una paciente de sexo fe-

menino, de quince meses de edad quien fue lle-

vada a consulta por lesiones en la piel, periorifi-

ciales, descamativas y erosionadas desde los tres
meses de edad, las cuales se exacerbaron a partir de los
diez meses cuando suspendio la lactancia materna, acom-
pafandose de alopecia, diarrea e irritabilidad. Los hallaz-
gos clinicos, de laboratorio e histologicos ayudaron al diag-
nostico de acrodermatitis enteropatica.

Palabras clave: Lesiones periorificiales, lactancia ma-
terna, alopecia, diarrea, irritabilidad.

SUMMARY

We show a case of a fifteen-months-old female patient,
who since the age of three months presented a history of
periorificial desquamation, erosions, diarrhea, alopecia and
jrritation which were exacerbated after the ten months old,
when her mother stopped breast feeding.

The results of the clinical, laboratory and histological
tests played an important part in the diagnosis of acroder-
matitis enteropathica.

Key words: periorificial lesions, diarrhea, alopecia, irri-
tation, breast feeding.
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino,
de quince meses de edad quien es llevada a consulta por
lesiones en la piel periorificiales, descamativas y erosiona-
das desde los tres meses de edad, manejada por medicina
general como eccema, las cuales se exacerbaron a partir
de los diez meses, cuando se suspendio la lactancia mater-
na, acompafandose de alopecia, diarrea e irritabilidad. (Fi-
guras 1y 2)

Figuras 1y 2. Descamacion y erosion periorificial, algunas con
puntos sangrantes y costra hematica.

AF: Negativos.
Se le practicaron los siguientes examenes paraclinicos:

Hb: 12.1 gm/dl; Hto: 36.6%; leucocitos: 9220/ul; N: 42%;
L: 48%; E: 1%.

P.C. R: 4.8 mg/dl; albumina: 3.7 g/dl; concentracién sé-
rica de zinc 62: ugm/dI(70 - 110 microgramos/dl).

Histologia: acantosis ligera regular, con aclaramiento
celular del tercio superior del estrato espinoso, cubierta por
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capa cornea ortoqueratosica compacta. Dermis papilar con
infiltrado inflamatorio crénico discreto (Figura 3)

Figura 3. Aclaramiento celular epidérmico con paraqueratosis
(H & E 40X)

La paciente fue manejada con gluconato de zinc a una
dosis de 50 mg/dia, con franca mejoria de las lesiones en piel,
estado neurolégico y aumento de estatura (Figuras 4 y 5)

Figuras 4 y 5. Control 30 dias postratamiento, eritema en dreas
afectadas.

DISCUSION

La deficiencia de zinc se clasifica en dos grupos: Con-
génita: acrodermatitis enteropatica (AE). Adquirida: por in-
gesta inadecuada, sindrome de mala absorcion intestinal,
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quemaduras extensas, insuficiencia pancreatica, disfuncion
tubular renal, drogas, dieta rica en fitatos y calcio, nutricion
parenteral total, prematurez, concentracion baja de zinc en
la leche materna, etc.'?

El zinc es un mineral esencial para los humanos, pre-
sente en todos los 6rganos, tejidos y fluidos corporales; sir-
ve para catalizar las enzimas responsables de la replica-
cion del DNA para la sintesis de RNA, y para la trascripcion
genética. En las células es importante en su supervivencia,
transduccidn, trascripcion y replicacion y desempefna un
papel importante en el crecimiento, desarrollo y prolifera-
cion celulary en la reparacion de los tejidos.

Se encuentra en alimentos de origen animal, como la
carne de res, de cerdo, los mariscos, los huevos, el yogur,
las nueces; en la leche humana y en las secreciones pan-
creaticas.'?

Fue considerado nutriente esencial para los humanos
en 1974, a una dosis de 15 mg/dia. Solo se absorbe el 30%
del zinc ingerido y ocurre principalmente en el yeyuno y en
el ileon. EI 99% del zinc corporal total es intracelular, el res-
to esta unido a proteinas plasmaticas. La absorcion es maxi-
mizada por un aminodcido: la metionina, y por la vitamina
B6. El calcio retarda su absorcion. Los requerimientos de
zinc aumentan en la infancia, la adolescencia, el embarazo
y la lactancia.

La AE es un trastorno hereditario raro, trasmitido en for-
ma autosomica recesiva, de distribucion mundial, sin predi-
leccidn por raza o sexo; de incidencia desconocida. Recien-
temente mapeado en la region cromosémica 8g24.3 mani-
festandose como una inhabilidad para absorbersuficiente zinc
de la dieta.* Danbolt y Closs en 1942 la describieron como un
trastorno hereditario. Moynahan y Barnees en 1973 asocia-
ron los hallazgos clinicos con bajos niveles de zinc y demos-
traron mejoria marcada con el suplemento de zinc oral."

PATOGENIA

La absorcion de zinc esta preservada en algun porcen-
taje en los pacientes con AE, ya que absorben pequenas
cantidades de zinc de la dieta normal. El zinc de la leche
humana tiene mayor biodisponibilidad ya que se une a un
ligando de bajo peso molecular que se encuentra en las
secreciones pancreatico-duodenales, facilitando su trasporte
intestinal, a diferencia del zinc de la leche bovina, el cual se
une a un ligando de mayor peso molecular, y disminuye su
absorcion. Después de que el zinc es absorbido por las vello-
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sidades intestinales es trasportado por la circulacion a otros
tejidos, donde su distribucion se conserva, indicando un
defecto en la absorcion temprana.

En la forma congénita las lesiones comienzan a las
pocas semanas del nacimiento en bebés alimentados con
leche bovina, o poco después de suspender la lactancia
materna. La forma adquirida es comun en pretérminos, quie-
nes tienen niveles de zinc bajos, ya que la mayor acumula-
cion de zinc ocurre en el tercer trimestre y requieren altos
niveles de este mineral por su rapido crecimiento y desarro-
llo. También se ha reportado en nifios a término cuyas ma-
dres tienen niveles de zinc bajos en la leche materna.?®

Los sintomas de la enfermedad conforman la tétrada
clasica: alteraciones neuropsiquiatricas, dermatitis acral y
periorificial, alopecia y diarrea. La dermatitis se inicia como
placas bien delimitadas secas, eritematosas, eccemato-
sas, descamativas, simétricas, periorificiales, localizadas
en la cara, el cuero cabelludo, la region ano genital, los
pliegues; al mismo tiempo presentan queilitis angular, es-
tomatitis, y glositis. Las lesiones rapidamente progresan a
vesiculas, ampollas, pustulas que se erosionan e infectan
facilmente con bacterias y hongos. Posteriormente se com-
prometen las manos y los pies y afectan las ufhas. La alo-
pecia empeora gradualmente con el tiempo, el pelo pre-
senta cambios de pigmentacion. La diarrea es una mani-
festacion variable; puede ser persistente, intermitente o
estar ausente. Alteraciones neuropsiquiatricas: ninos irri-
tables y dificiles de consolar. También se presentan altera-
ciones oculares como conjuntivitis, fotofobia, blefaritis y
edema corneal. Sintomas gastro intestinales: heces volu-
minosas, espumosas y aguadas. Alteraciones inmunolégi-
cas: disminucién en el numero y la funcién de los linfocitos
T, principalmente los LT CD4 y las células NK.?

Los primeros sintomas del déficit del zinc son: anorexia,
disfuncion del gusto y el olfato, alteraciones cognoscitivas y
neuropsiquiatricas. Con el transcurso del cuadro clinico los
pacientes presentan retardo del crecimiento, enanismo,
pubertad retardada, hipogonadismo, atrofia testicular, xero-
sis, cicatrizacion lenta de las heridas e infecciones frecuen-
tes, secundario a la inmunodeficiencia por alteraciones en
la respuesta inmune celular y humoral.

DIAGNOSTICO

El cuadro se debe sospechar con la presencia clinica
de los signos descritos. En el laboratorio se encuentran: una
concentracion plasmatica de zinc baja (normal de 70 - 110
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microgramos/dl) y fosfatasa alcalina baja, la cual es una
metaloenzima dependiente del zinc (no es un marcador pre-
coz de la deficiencia y su actividad permanece normal has-
ta que la deficiencia sea grave o prolongada).

Histopatologia: hallazgos inespecificos, paraqueratosis
y edema de la dermis papilar.

La rapida mejoria después de la suplementacion oral
ayuda a confirmar el diagnéstico.

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Entre los diagndsticos diferenciales se encuentran: el
deficit de biotina, la fibrosis quistica, la epidermolisis ampo-
llosa, el sindrome de glucagonoma, la candidiasis, la pela-
gra, la enfermedad celiaca y la queratodermia palmo-plan-
tar y periorificial congénitas.*3

TRATAMIENTO

Zinc: 5 a 10 mg/kg/dia hasta la mejoria, con una dosis
de mantenimientode 1-2 mg/k/dia posiblemente de por vida.
Puede ser administrado como acetato, sulfato (mejor ab-
sorbido por via oral) o cloruro de zinc (mejor absorbido por
via venosa).

En las primeras 24- 48 horas hay una mejoria marcada
del estado mental, de la diarrea y curacioén de las lesiones
cutaneas en 2 a 4 semanas. Los nifnos presentan un repen-
tino crecimiento corporal y del pelo a las 4 semanas de ha-
ber iniciado la terapia.

Se recomienda monitoreo periddico cada 6 meses con

concentraciones plasmaticas de zinc, concentracion se-
rica de cobre, hemoleucograma, sangre oculta en mate-
ria fecal.

CONCLUSION

Presentamos el caso de una paciente de quince meses
de edad con acrodermatitis enteropatica, enfermedad infre-

cuente, que empeor6 al dejar la lactancia materna y que no
fue diagnosticada desde los tres meses de edad cuando
empezo su sintomatologia. La paciente mejoré dramatica-
mente de sus lesiones en piel con la suplementacion oral
del zinc. En todo neonato con alteraciones neuropsiquiatri-
cas, dermatitis acral y periorificial, alopecia y diarrea debe
pensarse en esta enfermedad.
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Amputacion en nifia con pioderma gangrenoso por

diagnostico inicial errado

Amputation in girl with pyoderma gangrenosum for incorrect initial diagnosis

Ana Maria Bravo Vélez

Adriana Motta Beltran

RESUMEN

| pioderma gangrenoso es una rara enfermedad

ulcerativa y necrotizante de la piel, de etiologia

desconocida.? ® Debido a que en la mayoria de

los casos de pioderma gangrenoso la edad de
aparicion se encuentra entre la tercera y cuarta décadas de
la vida,? con aproximadamente un 4% de reportes en ninos
25y rara vez con compromiso digital,® consideramos éste
un caso valioso que nos recuerda las manifestaciones de
esta patologia, para llegar a un diagnostico acertado y un
tratamiento efectivo, lo que habria evitado en esta nina de
doce anos una amputacion innecesaria por un diagnostico
inicial errado.

Palabras clave: pioderma gangrenoso, amputacion di-
gital, nifos.

SUMMARY

The pyoderma gangrenosum is a rare ulcerative and
necrotizant disease of the skin, of unknown etiology. 2° Due
to the fact that in most of the cases of pyoderma gangreno-
sum the appearance age is between the third and fourth
decades of life,2 with approximately a 4% of reports in chil-
dren,'?5 and seldom with digital compromise,® we consider
this a valuable case for remembering us the manifestations
of this pathology, to get a clever diagnosis and an effective
treatment, this could had avoided an unnecessary amputa-
tion due to a wrong initial diagnosis in this 12 year-old girl.

Key words: pyoderma gangrenosum, digital amputa-
tion, children.
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REPORTE DE CASO

Presentamos el caso de una paciente de sexo femeni-
no, de 12 anos de edad, natural y procedente de Tesalia,
Huila, quien fue remitida del Hospital Universitario de Neiva
al departamento de pediatria de nuestra institucion, con una
historia clinica de dos meses de evolucion de una lesion
pustulosa sobre una base eritematosa, posteriormente ul-
cerada, localizada en el tercer artejo de la mano izquierda.
Inicialmente fue interpretado como infeccion bacteriana y
necrosis, amputandosele la falange distal y la mitad de la
falange media. Una semana después aparece una Uulcera
en la region posterior del flanco derecho, y a las dos sema-
nas aparece otra en la region frontal del cuero cabelludo,
ambas de caracteristicas similares a las descritas previa-
mente. Asociado con el cuadro clinico la paciente presento
fiebre y secrecion conjuntival bilateral. No hubo factores
desencadenantes o historia familiar de enfermedad similar.
Los antecedentes personales y familiares eran negativos.

Al examen fisico presenta en la mano izquierda ampu-
tacion de las falanges distal y la mitad de la falange media
del tercer artejo, con material necrotico. En la falange proxi-
mal se observa placa eritemato-costrosa con papulo pustu-
las que comprometen la region palmar adyacente. Ademas,
contractura en flexion de la mano izquierda, con atrofia
muscular (Figura 1). En el flanco derecho presenta ulcera

Figura 1



Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatologica

Amputacion en nijia con pioderma gangrenoso por diagnostico inicial errado

Bibliografia

. Powell FC, Schroeter AL, Su WPD. Pyoderma Gan-
grenosum: a review of 86 patients. QJ Med 1985;
55:173-186.

. Ramesh M. Bhat, Sudhir S. Shetty, Ganesh H. Kama-
th. Pyoderma Gangrenosum in childhood. IntJ Derma-
tol 2004; 43:205-207.

. Phillip J. Eichhorn. Pyoderma Gangrenosum. Derma-
tol Ther 2001; 14:102-110.

< 72

. Hazel Bell, Richard Parslew. Pyoderma Gangrenosum

in childhood- the importance of early recognition. Eur J
Ped 2002; 161:65-66.

. Powell FC, Perry HO. Pyoderma Gangrenosum in chil-

dhood. Arch Dermatol 1984; 120:757-761.

. Graham JA, Hansen KK, Rabinowitz LG, Esterly NB.

Pyoderma Gangrenosum in infants and children. Pe-
diatr Dermatol 1994; 11(1):10-7.



Volumen 14, Numero 1, Marzo de 2006

Dermopatia restrictiva

Dermopatia restrictiva

Restrictive dermopathy
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RESUMEN

a dermopatia restrictiva es una genodermatosis

L autosomica recesiva, letal, caracterizada por piel

rigida, facies dismorfica, artrogriposis multiple e

hipoplasia pulmonar. Reportamos el caso de nifo

de nueve meses de edad, remitido por endurecimiento de

la piel asociado con retraso del crecimiento, a quien se le
hizo diagndstico de dermopatia restrictiva.’

Palabras clave: dermopatia restrictiva, genodermato-
sis autondémica recesiva.

SUMMARY

Restrictive dermopathy is a fatal autosomal recessive
genodermatosis. Its main features are rigid skin, dysmor-
phic facies, arthrogryposis multiple and pulmonary hypopla-
sia. We report the case of a nine month-old male patient,
who came to the clinic because of hardening of skin and
growth retardation. Restrictive dermopathy was diagnosed.

Key words: restrictive dermopathy, autosomal recessi-
ve genodermatosis

CASO CLIiNICO

Presentamos el caso de un nino de nueve meses de
edad, residente en Chocd, remitido por endurecimiento pro-
gresivo de la piel desde las primeras semanas de vida, aso-
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ciado con retraso del crecimiento. En los antecedentes per-
sonales se encontré que el paciente nacié a las 36 sema-
nas de gestacion, con un peso de 2500 g. No hay antece-
dentes familiares de importancia.

Al examen fisico se encuentra un paciente con retraso
en el crecimiento, facies dismorfica donde se observa mi-
crognatia y retrognatia, boca pequena en forma de “O”, na-
riz pequena y orejas de implantacion baja, y restriccion de
movimientos respiratorios y de extremidades. La piel es
delgada, brillante y dura, principalmente en el tronco, con
vasos cutaneos prominentes en el cuero cabelludo (Figuras
1y 2). Se tomo biopsia de piel en la que se evidencia un
corion cutaneo colagenizado con vasos ectasicos no con-
gestivos y escasas estructuras anexiales de predominio
ecrino; la coloracion para elastico fue negativa (Figura 3).

Figura 1. Piel ten-
sa, brillante, fisu-
rada, en forma de
coraza en todo el
térax.
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Figura 2.Vasos prominentes en el cuero cabelludo, orejas de
implantacion baja y nariz pequena.

Figura 3.A. Corion cutaneo colagenizado con vasos ectasicos
no congestivos; escasas estructuras anexiales de predominio
ecrino. B. Coloracion elastico negativa.

Con lo anterior se hizo un diagndstico de dermopatia res-
trictiva. El paciente fue llevado a su lugar de origen, por lo
que no se pudo hacer seguimiento del caso.

DISCUSION

La dermopatia restrictiva es una genodermatosis auto-
némica, recesiva, rara y letal. El término fue introducido por
Witt y colaboradores en 1986. Aunque hay varios reportes
similares desde 1929, la primera descripcion clinica fue en
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1983. No hay datos disponibles sobre la frecuencia de la
entidad; la relacion hombre-mujer es 1.0:0.84.

A la fecha hay cincuenta casos reportados en la litera-
tura. La enfermedad esta incluida dentro del sindrome de
piel rigida o sindrome de piel rigida de Parana, el cual inclu-
ye cuatro desordenes diferentes: la hialinosis sistémica in-
fantil, el sindrome de Winchester, la distrofia fascial conge-
nita y la dermopatia restrictiva infantil.2?

La patogénesis de la dermopatia restrictiva es desco-
nocida. Estan implicados en ella los siguientes factores:

1. Los estudios en familias sugieren una herencia auto-
sOmica recesiva con una penetrancia y expresion va-
riables; sin embargo, los genes implicados no se han

localizado aun.

Otros investigadores postulan que el sindrome clinico
probablemente se debe a un defecto primario en la sin-
tesis y orientacion del colageno.

Los cambios en la piel pueden estar relacionados con
un proceso inflamatorio por la presencia de niveles se-
ricos elevados de IL-6, FNTo, factor transformante de
crecimiento TGB-p.

Defecto en la interaccion dermo-epidérmica, con pér-
dida de queratinas especificas de la diferenciacion.

Disturbios en la formacion y funcion del citoesqueleto
y en las estructuras de union.

Disminucion o ausencia de fibras elasticas en la der-
mis.?

El sindrome se manifiesta principalmente con altera-
ciones en la piel, que es tensa vy brillante, y puede estar
fisurada y erosionada debido a su rigidez; los vasos cuta-
neos son prominentes, reflejando la delgadez de la piel y la
prematuridad. Otros hallazgos incluyen las contracturas en
flexion de las extremidades, orejas de implantacion baja, la
micrognatia, el hipertelorismo y boca pequena entreabierta;
dificultad respiratoria cuando hay hipoplasia pulmonar.*

En la biopsia de piel los hallazgos reportados con ma-
yor frecuencia son la hiperqueratosis, la ausencia de la red
de crestas, unadermis delgada con colagenonormal, anexos
cutaneos anormales y una union dermo-subcutanea apla-
nada. La radiografia puede revelar anormalidades esquelé-
ticas comprometiendo especialmente las claviculas y los
huesos largos. La historia obstétrica se caracteriza por poli-
hidramnios, retardo del crecimiento intrauterino, disminucion
de los movimientos fetales, ruptura prematura de membra-
nas y parto prematuro (29-37 semanas de gestacion).?
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Entre los diagnosticos diferenciales estan la hialinosis
sistémica infantil, el sindrome de Winchester, la distrofia fa-
cial congeénita, la progeria, la esclerodermia generalizada,
el sindrome de Neu-Laxova y las ictiosis.®

El tratamiento consiste en hidratacion, ambiente hume-
do, analgesia y soporte respiratorio. Se debe dar consejeria
genética a las familias afectadas

Muchos infantes con dermopatia restrictiva mueren en
los primeros dias o0 semanas de vida, por insuficiencia res-
piratoria secundaria a la rigidez toracica, combinada algu-
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RESUMEN

[ a eritroqueratodermia progresiva simétrica es un
L trastorno de queratinizacion que se hereda en for-
ma autosdmica dominante pero con penetrancia
incompleta. Es una entidad infrecuente de la que

se han descrito aproximadamente 40 casos en la literatura.

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino,
de 15 anos de edad, con lesiones eritematodescamativas
anulares y simétricas de dos anos de evolucion, con el diag-
néstico de eritroqueratodermia progresiva simétrica.

Palabras clave: eritroqueratodermia, trastornos de que-
ratinizacion.

SUMMARY

Progressive symmetric erythrokeratodermia is an
unusual disorder of keratinization, which is heredated in a
dominant authosomic way but with incomplete penetrancy.
Itis an unfrequent entity with about forty cases described in
the literature.

We show the case of a fifteen-year-old male patient with
anular eritodescamative and symmetric lesions of two years
of evolution, with the diagnosis of progressive symmetric
eritrokeratodermia.
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CASO CLINICO

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino,
de 15 anos, con cuadro de dos ahos de evolucion consis-
tente en placas anulares con borde eritematoso, hiperque-
ratdsico y con centro descamativo.

Las lesiones son simétricas, asintomaticas, de creci-
miento lento y progresivo en los hombros y las piernas. (Fi-
guras 1y 2). No hay antecedentes personales ni familiares
de importancia.

Figuras 1, 2. Se aprecian placas anulares eritematodescamati-
vas y simeétricas.

En el estudio anatomopatoldgico se observa ligera acan-
tosis irregular con aclaramiento focal superior de las células
espinosas y capa cornea con hiperparaqueratosis en tra-
mos (Figura 3). Se hace el diagnostico de eritroqueratoder-
mia progresiva y simétrica.
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Figura 3. Hiperplasia epidérmica con hiperparaqueratosis en
tramos.

DISCUSION

La eritroqueratodermia progresiva simétrica es un tras-
torno localizado de la queratinizacion.” Es una entidad rara,

autosomica dominante, de penetrancia incompleta y expre-
sion variable.

Generalmente se manifiesta en la nifiez con lesiones
que usualmente aparecen en forma de placas eritemato-
descamativas, simétricas, en la cara, las superficies exten-
soras de las extremidades y la region glutea. Las lesiones
pueden ser estables o progresivas, e incluso pueden invo-
lucionar espontaneamente en algunos casos. Ocasional-
mente se presenta también queratodermia palmoplantar.'?

Los hallazgos histopatolégicos no son especificos: hi-
perplasia epidérmica y cambios psoriasiformes sin absce-
sos de Munro.!

La fisiopatologia de la enfermedad es aun desconoci-
da, aunque hay una variante debida a mutacion en el gen
de loricrina, y algunos autores consideran que hace parte
de un espectro comun con la eritroqueratodermia variabi-
lis.! Se han informado tratamientos exitosos con retinoides
para la eritroqueratodermia variabilis.®
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RESUMEN

e presentan cinco casos de pacientes con espo-
rotricosis, pertenecientes a una misma comuni-
dad, tres de ellos de una misma familia y sin ante-
cedentes epidemioldgicos para la enfermedad.

Palabras clave: esporotricosis, comunidad.
SUMMARY

We show five cases with sporotrichosis who belong to a
same community, three of them are from the same family
and without epidemiological antecedents for the disease.

Key words: sporotrichosis, community.

CASOS CLINICOS

Se presentan cinco casos de pacientes con diagnosti-
co de esporotricosis confirmado por laboratorio, cuatro mu-
jeres y un hombre, tres de ellos miembros de una misma
familia (padre, madre e hija), y las otras dos personas resi-
dentes en el mismo barrio. Todos los pacientes reportados
suelen frecuentar un mismo sitio (una casa-finca en Suba,
Cundinamarca). Las lesiones se presentaron en las extre-
midades y el tronco como placas eritematosas, infiltradas,
verrucosas, con areas exulceradas que aparecieron conse-
cutivamente (Figuras 1, 2). En dos pacientes estas lesiones
fueron interpretadas como un proceso infeccioso. Se toma-
ron biopsias que reportaron, en uno de los casos, posible
infeccion por micobacterias atipicas, y en el otro ectima pio-
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geno. Se realizaron estudios para micobacterias atipicas en
el Instituto Nacionai de Salud, los cuales fueron negativos.
Los dermatodlogos tratantes iniciaron manejo con minocicli-
na, 100 mg al dia, por un periodo de dos meses, sin obtener
una mejoria clinica.

Figura 1

Figura 2
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La paciente mas joven es una nina de ocho anos, quien
es traida a la consulta por presentar una lesion en placa,
eritematosa, infiltrada, con areas costrosas en la cara late-
ral derecha del abdomen, por lo que se le solicité examen
micolégico directo y cultivo, el cual reportd Sporotrix spp.

Debido a la historia y los antecedentes, se examinaron
los cuatro casos restantes; tres de ellos presentaban lesio-
nes similares en las extremidades inferiores y una en la ex-
tremidad superior derecha, con compromiso linfatico.

A todos los pacientes se les solicitd examen micoldgico
directo y cultivo, y en todos ellos se cultivé el mismo agente
micotico.

Se realizd una visita a la zona de residencia en Bogota
(barrio Tuna, en Suba), sin encontrar ningun factor epide-
mioldgico para infeccion por dicho agente. Los pacientes
negaron haber salido de la ciudad. Como unico dato de im-
portancia esta que una persona vecina habia traido un car-
gamento de frutas tropicales con presencia posterior de
mosquitos en la zona, aunque los afectados negaron con-
tacto directo con dichas frutas o haber sufrido picaduras de
insectos.

Con la confirmacién del diagnéstico se inicio solucion
saturada de yoduro de potasio al 20% (dosis calculada para
cada paciente) , con lo cual mostraron una respuesta ade-
cuada al tratamiento. (Figura 3).

Figura 3

Reportamos este caso porque consideramos que es una
presentacion inusual, con afectacion a varios miembros de
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una misma familia y a vecinos, sin un factor epidemiolégico
claro y en una zona urbana.

DISCUSION

La esporotricosis es una enfermedad subaguda o cro-
nica que afecta a humanos y animales inferiores, causada
por el hongo dimorfo Sporoirix schencki. Comunmente es
una infeccion limitada a la piel y al tejido celular subcuta-
neo, y raramente puede ser sistémica. Se distribuye univer-
salmente.

El S. schenckii normaimente existe como un saprofito
de la naturaleza y ha sido aislado en la paja, hojas, granos
de trigo, corteza de arboles, espinas, suelo, insectos muer-
tos, rosales, polvo, excrementos de animales, algas, ani-
males marinos y hasta de la atmosfera.

Afecta mas a personas que desempenan labores como
floristeria, jardineria, agricultura y mineria. El periodo de
incubacion variade 7 a 30 dias, pudiéndose extender hasta
6 meses.

La esporotricosis puede ser dividida en formas cuta-
neas (cutaneo-linfatica, cutaneo localizada, cutaneo dise-
minada) y extracutaneas. La forma mas comun es la cuta-
neo-linfatica y junto con la forma cutdneo-localizada consti-
tuyen alrededor del 85% de todos los casos.

La forma cutaneo-linfatica muestra una lesion localiza-
da en el lugar del traumatismo previo, que puede no ser
notada por el paciente y se denomina chancro de inocula-
cion. Esta lesion puede mostrar diferentes formas clinicas,
dependiendo del tiempo de evolucion: ulcerada, de base
infiltrada y eritematosa o una papula, un nédulo vegetante o
una lesion ulcero-gomosa. A partir de esta lesion inicial, si-
guiendo el trayecto de las extremidades, se forman cade-
nas de nddulos indoloros a lo largo de los nodulos linfati-
cos, los cuales pueden ulcerarse.

La forma cutaneo-localizada se presenta como lesion
unica no acompanada de nddulos en el trayecto linfatico, y
rara vez se ven adenopatias regionales.

La forma cutaneo-diseminada es rara y ocurre por di-
seminacion hematogena. Las formas extracutaneas son
extremadamente raras y sus sintomas se relacionan con el
6érgano comprometido.

El diagndstico se confirma por cultivo, que es rapido,
aunque es dificil aislar el hongo de los tejidos. A la histopa-
tologia se observa una reaccion granulomatosa mixta que
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no es especifica de la entidad. La epidermis puede mostrar
hiperplasia pseudoepiteliomatosa y frecuentemente se ob-
servan microabscesos que pueden romperse y provocar una
reaccion con células gigantes de tipo cuerpo extrafo. Lo
tipico es un granuloma completamente desarrollado con tres
zonas delimitadas.

Las opciones de tratamiento para las formas cutaneas
incluyen una solucion saturada de yoduro de potasio, itra-
conazol, fluconazol, terbinafina e hipertermia localizada. La
anfotericina B, aunque efectiva, no es usada por su toxici-
dad. En Colombia el tratamiento de eleccion sigue siendo el
yoduro de potasio, a dosis de veinte gotas (un gramo) tres
veces al dia, para adultos. Los nifos deben tomar la mitad
de la dosis de los adultos. Se inicia con dosis menores, al-
rededor de diez gotas, tres veces al dia, y si el paciente
presenta adecuada tolerancia, se incrementa al tercer o
cuarto dias a veinte gotas, tres veces al dia.

Los efectos del yoduro de potasio se notan rapidamen-
te, pudiéndose observar senales de cicatrizacion en la pri-
mera semana de tratamiento; éste debe ser mantenido por
lo menos dos semanas después de la cicatrizacion de las

lesiones, lo cual generalmente ocurre alrededor de la sexta
semana.

El mecanismo de accién del yoduro de potasio contra
el S. Schenckiipermanece aun desconocido, y no es claro
si tiene un efecto fungicida o actua por un aumento de los
mecanismos inmunologicos y no inmunoldgicos del hués-
ped. Se ha propuesto que el yoduro de potasio puede ser
convertido en yodeto /7 vivo por las mieloperoxidasas (sis-
tema de peroxido de hidrogeno de los polimorfonucleares)
y podria asi ejercer un efecto fungicida. Sus principales efec-
tos secundarios son sabor metalico, coriza, cefalea y ex-
pectoracion. En la piel puede causar pustulas, eritema, urti-
caria y petequias. No debe ser administrado en mujeres
gestantes. Su uso prolongado puede generar sintomas de
toxicidad por yodo o potasio, y alteraciones de la funcion
tiroidea.

Se reporta el caso de cinco pacientes con esporotrico-
sis, sin antecedentes epidemioldgicos, en un area urbana de
Bogotd, con presentacion inusual, por lo cual no se penso en
este diagndstico, lo que retardd el inicio del tratamiento y
permitio un compromiso mayor con aumento de las lesiones.
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RESUMEN

e presenta el caso de un paciente de sexo mas-

culino, de 58 anos de edad , agricultor de bana-

no, quien consulté por presentar lesiones nodula-

res de treinta anos de evolucion en la pierna iz-
quierda, no dolorosas, que aumentaron en tamano y se di-
seminaron, causando limitacion funcional y deformidad. El
paciente habia consultado a una institucion de salud por
aparicion de nuevas lesiones en la cara desde hacia cinco
anos, recibiendo multiples tratamientos antibioticos y anti-
micoticos, sin mejoria.

La historia clinica, el examen fisico, la histologia, las
tinciones de PAS y Grocott confirmaron el diagndstico de
lobomicosis.

La lobomicosis es una enfermedad crénica, subepidér-
mica, infrecuente, producida por la Lacazia lobor' Existen
425 casos reportados en la literatura. Es el tercer caso en
Ecuador, y su importancia radica en su presentacion, con
diseminacion profusa. Generalmente se afecta una sola
parte del cuerpo. Este caso podria ser explicado por una
diseminacién hematdgena y su tratamiento representa un
reto.

Palabras clave: lesiones nodulares, lobomicosis.
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SUMMARY

We show the case of a fifty eight-year-old male patient,
banana farmer, who consulted for showing thirty years of
nodular lesions evolution on his left leg, that increased in
shape and were spread producing functional limitation and
deformity. Patient had consulted to a health center for ap-
pearance of new lesions on face five years ago, receiving
several antibiotic and antimycotic treatments without impro-
vement

Clinical history, physical examination, histology, PAS and
Grocott dye confirmed the diagnosis of Lobomycosis.

Lobomycosis is a chronic disease, subepidermic, un-
frequent, produced by Lacazia lobor. There are 425 cases
reported in literature. It is the third case in Ecuador, and its
importance is due to its presentation, with wide dissemina-
tion. Generally one part of the body is affected. This case
could be explained for an haematogenous dissemination and
its treatment represents a challenge.

Key words: nodular lesions, lobomycosis.
REPORTE DEL CASO

Paciente de sexo masculino, de cincuenta y ocho anos
de edad, natural de Puerres (Narifo), quien consulté al ser-
vicio de dermatologia del Hospital Departamental de Narifno
por presentar lesiones nodulares y tumorales en varias re-
giones del cuerpo, de treinta afos de evolucion.

El cuadro clinico se inicié cuando trabajaba como agri-
cultor de banano en Santo Domingo de los Colorados, zona
tropical huimeda ecuatoriana. Las lesiones comenzaron con
un nodulo en la pierna izquierda, no doloroso, que aumento
de tamano. En los siguientes anos aparecieron nuevas le-
siones que comprometian el muslo y la pierna izquierda y
que posteriormente se diseminaron al miembro inferior con-
tralateral y al tronco.

Todas las lesiones presentaron caracteristicas simila-
res a la inicial y su crecimiento progresivo caus¢ limitacion
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funcional y deformidad de las areas afectadas. Algunas de
las lesiones se ulceraron, produciendo dolor. El paciente
habia consultado a una institucion de salud de la zona, don-
de le realizaron multiples tratamientos antibiticos y antimi-
céticos sin mejoria del cuadro clinico y con aparicion de
nuevas lesiones en la cara desde hace cinco anos.

Al examen fisico el paciente presentaba multiples placas
nodulares infiltradas, algunas con aspecto queloideano, otras
verrucosas y otras tumorales que se agrupaban en areas de
la cara de predominio malar derecho y mandibular, el térax
anterior, la region dorso lumbar, los brazos, los antebrazos,
la region glutea, los muslos y las piernas. Algunas de estas
lesiones presentaban ulceracién, costras serohematicas y
focos de necrosis. El diametro de todo el miembro inferior
izquierdo estaba aumentado, observandose mayor extension
de las lesiones en esta zona (Figuras 1, 2, 3). No se eviden-
ciaron adenopatias ni compromiso del estado general. Con
estos hallazgos se hizo diagnostico clinico de lobomicosis y
se tomaron biopsias de la regién malar y los muslos. Los
estudios paraclinicos, tales como el cuadro hematico, la gli-
cemia, las pruebas de funcion hepatica y renal fueron inter-
pretados como normales. También se tomd una radiografia
de térax sin encontrar alteraciones.

1S

Figura 2

Figura 1 Figura 3
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La histologia mostré una dermatitis difusa granuloma-
tosa, con presencia de células gigantes y macrofagos va-
cuolados. Con las tinciones de PAS y Grocott se observa-
ron levaduras de un hongo de pared gruesa, multigemante,
que forma cadenas y unen las levaduras entre si. De esta
manera se confirmo el diagnostico de lobomicosis. No hubo
evidencia de neoplasia (Figuras 4, 5).

Figura 5
DISCUSION

La lobomicosis (enfermedad de Jorge Lobo o blastomico-
sis queloideana) es una micosis cutanea cronica que resulta
de la infeccion por Lacazia loboi' un agente que vive en el
agua, el sueloy la vegetacion, y que no se ha logrado aislar en
medios de cultivo. La infeccion humanaocurre principalmente
en paises de zonas tropicales y selvaticas, en hombres que
trabajan en las proximidades de ambientes hiumedos y acuati-
COS COMO Ocurrio en este caso.

Hay reportados cuatrocientos veinticinco casos huma-
nos de lobomicosis, distribuidos principaimente en Brasil,
sesenta y tres casos en Colombia y dos en Ecuador.*> Se
han identificado cuatro casos en delfines de la costa de Flo-
rida.

Las lesiones de lobomicosis se ven generalmente en
areas expuestas, posterior a un trauma, iniciando como
papulas, placas o noédulos que aumentan en tamafo y nu-
mero, de superficie lisa que con el tiempo se puede ulcerar
o hacerse verrucosa, como en este caso.

La mayoria de los pacientes presentan compromiso de
una sola parte del cuerpo. Su diseminacion se cree que se
debe a autoinoculacion. La extension en una sola extremi-
dad ocurre por propagacion linfangitica. La forma menos
comun es aquella con lesiones a distancia por metastasis
hematdégena sin afeccion de érganos internos, debido a la
predileccion del hongo por areas frias.? El curso de la enfer-
medad es lento, cronico y sin remision espontanea.

Los noédulos queloidianos pueden confundirse con que-
loides o dermatofibrosarcoma protuberans. Las placas po-
drian ser erroneamente diagnosticadas como lepra tuber-
culoide reaccional o lepromas que tienden a ser de caracte-
risticas inflamatorias. Las papulas y nédulos pueden seme-
jar leishmaniasis cutanea difusa. Las placas costrosas se-
mejan cromomicosis y esporotricosis; las verrucosas, leish-
maniasis, lupus vulgaris y carcinoma escamocelular.? Algu-
nas lesiones pueden tener degeneracion neoplasica, prin-
cipalmente hacia carcinoma escamocelular infiltrante.® En
el caso que presentamos existian lesiones queloideanas ti-
picas y la histopatologia caracteristica de lobomicosis, con
lo que se hizo el diagnostico.

El tratamiento de eleccion es la escision quirdrgica o la
crioterapia en lesiones localizadas y bien circunscritas. Se
han intentado tratamientos sistémicos con antimicéticos
como la anfotericina B, el ketoconazol” y el clofazimine, sin
obtener resuitados en la mayoria de los pacientes.® La dis-
tribucion de las lesiones de este paciente representa un reto
terapéutico.

Creemos de importancia la presentacion de este caso
para recalcar que esta patologia, aunque infrecuente, debe
ser considerada como diagnostico diferencial en lesiones
nodulares queloidinas en paises tropicales suramericanos.
Es necesario continuar el estudio de la lobomicosis para
determinar con claridad su mecanismo de diseminacion y
para obtener un tratamiento eficaz en este tipo de presenta-
cion.
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Macrodystrophia lipomatosa

Alejandra Sanudo Pérez
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RESUMEN

a macrolipodistrofia es una entidad de presenta-
I cion poco frecuente. Es una forma de gigantismo
localizado, congénita y no hereditaria.

Se presentan dos casos de esta afeccion inusual. El
primero, de una paciente de sexo femenino, de 15 anos de
edad, quien desde el nacimiento presenta aumento progre-
sivo de tamafo del brazo y la mano derechos y de tres de-
dos de la mano izquierda. El segundo caso clinico es de
una paciente de sexo femenino, de ocho meses de edad,
quien desde el nacimiento presenta gigantismo localizado
en el pie izquierdo, que compromete los artejos y el ante-
pie.

Palabras clave: macrolipodistrofia, fibrolipomatosis,
gigantismo localizado.

SUMMARY

Macrodystrophia lipomatosa is a rare entity. It is a way
of localized gigantism, congenitus, and without heritance.

We show two cases of this unusual affection. The first
one is from a fifteen-year-old female patient who since her
birth shows a progressive rise in size on right arm and fo-
rearm and three fingers from left hand. The second clinical
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case is of an eight-months-old female patient, who since
her birth shows localized gigantism on left feet affecting the
toes and the forefoot.

Key words: macrodystrophia lipomatosa, localized gi-
gantism.

CASOS CLINICOS

Caso 1

Paciente de sexo femenino, de 15 afnos de edad, quien
desde el nacimiento presenta aumento progresivo del ta-
mano del brazo y la mano derechos y de tres dedos de la
mano izquierda. No hay antecedentes personales ni fami-
liares de importancia.

Al examen se aprecia gigantismo localizado, que com-
promete tanto tejidos blandos como 6seos. Adicionalmente
se encuentran linfangiectasias en la cara interna del brazo
derecho, onicodistrofia y pterigios ungueales en el segundo
artejo de ambas manos (Figura 1).

Figura 1. Se aprecia gigantismo localizado en los miembros
superiores.
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La paciente actualmente esta en manejo con terapia La biopsia informa una leve hiperqueratosis con apla-
compresiva, rehusandose al tratamiento quirurgico. namiento de la red de crestas epidérmicas, una dermis hi-
pocelular pero esencialmente normal y proliferacion de cé-

Caso 2 lulas adiposas maduras (Figura 4).

Paciente de sexo femenino, de ocho meses de edad,
quien desde el nacimiento presenta gigantismo localizado
en el pie derecho que compromete los artejos y el antepié
(Figura 2). Antecedentes personales y familiares negativos.

M
Figura 2. Se aprecia aumento de tamano del pie izquierdo en = i » —~ :
relacion con su contralateral. e P Sy

En la radiografia se observa hiperdesarrollo de las es- ‘ ¢ i -
tructuras oseas y los tejidos blandos en el pie izquierdo. En ‘ " . £ , i y S
la tomografia se puede apreciar que los tejidos blandos com- N - - o a -
prometidos corresponden con la densidad del tejido graso ] . A "
(Figura 3). wii a
K V Se 31/29

. v L &

Figura 4. Vision panoramica del tejido donde se observa au-
mento de tejido adiposo maduro.

Actualmente esta pendiente el manejo quirdrgico por la
corta edad de la paciente.

. ! 3 i DISCUSION

Z TH-280° o . " & LS

Figura 3. Tomografia axial computarizada que demuestra com- La macrolipodistrofia fue descrita inicialmente por Feris
promiso 0seo y de tejidos blandos en 1925.' Es una forma de gigantismo localizado, que ge-
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neralmente se detecta desde el nacimiento y compromete
la parte distal de una extremidad.

El compromiso es frecuentemente unilateral, con so-
brecrecimiento del tejido graso pero tambien de las estruc-
turas Oseas involucradas.?

En la histopatologia se encuentra proliferacion del teji-
do adiposo que en ocasiones puede invadir estructuras ner-
viosas.

Se cree que hay una influencia tréfica neural como
mecanismo fisiopatoldgico en esta entidad.?

Aunque la macrolipodistrofia es una enfermedad benig-
na, conlleva un grado importante de deformidad y discapa-
cidad, lo que motiva la busqueda de un tratamiento efecti-
vo.*

El manejo de esta alteracion es esencialmente quirdr-
gico. Se recomienda que el abordaje sea realizado por eta-
pasy, aunque aun hay controversia, algunos autores sugie-
ren que la correccion debe iniciarse después de los cuatro
anos de edad.?*
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Toxic epidermal necrolysis

Milton Javier Gonzalez Q.

RESUMEN

e presenta el caso de una paciente de sexo feme-

nino, de siete anos de edad, atendida en la Clini-

ca del Country, Bogota, con un cuadro grave de

necrolisis epidérmica toxica (NET) por medica-
mentos. Detallaremos su evolucidon y manejo comparado
con lo informado y sugerido en la literatura mundial.

Palabras clave: necrdlisis epidérmica toxica, trata-
miento.

SUMMARY

We show the case of a seven-year-old female patient
saw at Clinica del Country in Bogotd, with a serious toxic
epidermal necrolysis (TEN) due to drugs. We will show her
evolution and treatment according to the world literature.

Key words: Toxic epidermal necrolysis, treatment.
HISTORIA CLINICA

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino
de siete anos de edad, quien ingreso al servicio de pedia-
tria de la Clinica del Country en Bogota; posteriormente
solicita interconsulta por presentar cuadro de doce horas
de evolucion consistente en “erupcion generalizada, aso-
ciada con fiebre y malestar general”, multiples maculas eri-
tematosas difusas con algunas vesiculas, edema, inyeccion
conjuntival y eritema de los labios. La paciente habia pre-
sentado quince dias antes un cuadro diarréico, que fue
manejado con trimetoprim-sulfametoxazol durante ocho dias.

Milton Javier Gonzalez Quiroga, Dermatdlogo, Universidad Na-
clional de Colombia. Clinica del Country. Teléfono 296 0562. Cra.
16-A N° 82-46 Cons. 514, Bogota, Colombia.

E: mail: miltorygonzalez @intramed.net
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Desde su ingreso la paciente presentd progresivamen-
te un mayor niumero de lesiones maculares en gran parte
del cuerpo, con vesiculas distribuidas en forma de roseta, y
aparicion de ampollas en las mucosas anal y genital.

El proceso lleva a la confluencia de las vesiculas en
grandes ampollas, compromiso erosivo de todas las muco-
sas y extension de la enfermedad en un 90% de la superfi-
cie corporal al segundo dia de su ingreso a la clinica.

Por los hallazgos clinicos encontrados, el antecedente
farmacoldgico y la agresiva evolucion de la enfermedad, se
hace el diagndstico de una necrdlisis epidérmica toxica (NET).

Dia 1: Valoracion inicial.
Dia 2: Paciente a las doce horas de evolucion.

Dia 3: Generalizacion de las lesiones.
EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Dia 1: Diagndsticos presuntivos de ingreso: Enferme-
dad de Kawasaki, sepsis de origen pulmonar, varicela, aler-
gia a sulfas.

Diagndstico posterior a la valoracion por dermatologia.
Doce horas después del ingreso: reaccion adversa a medi-
camentos con criterios para sindrome de Stevens — John-
son (Figura 1).

Figura 1
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Dia 2: Paciente con una evolucion rapida hacia una NET,
por lo cual es llevada a la UCI pediatrica de la Clinica del
Country (Figuras 2, 3y 4).

igra 2

Figura 4

¢ Inmunoglobulina humana (Sandoglobina® ampollas de
1, 3y 6 g). Dosis de 0.4 g/kg/dia en infusion IV por
catéter central para cuatro horas durante cinco dias.

* Pentoxifilina (Trental® ampollas 100 mg) a dosis de
0.8 mg/kg/hora IV.

¢ Fentanyl® 20 ug cada 8 horas para sedacion y anal-

Figura 3 gesia.
¢ Sonda vesical, para control estricto de liquidos elimi-
Se dejaron como érdenes médicas: nados y por disuria.
* Aislamiento respiratorio y de piel. e Control de presion por linea arterial.
¢ Oxigeno por mascara a 2 litros por minuto. e Laboratorios: electrolitos, funcion renal, enzimas he-

« Nutricién enteral por sonda de tungsteno paticas, hemograma, cultivos de piel, hemocultivos.

* Nutricién parenteral por catéter central, femoral. Dia 3: La paciente se lleva a sala de cirugia para elimi-
nar la piel necrotica suelta, drenar ampollas tensas, limpiar

* Aportes a 160% de los requerimientos basales. . , h
bajo anestesia general la mucosa oral , aplicar bandas de

* Dextrosa en agua destilada mas natrol y katrol. Gelfoam®labial por el sangrado en capa, y para liberar bri-
¢ Liquidos administrados entre un 150% y 200% de los das oculares y conjuntiva necrotica. Se cubre toda la super-
requeridos, con balance positivo final. ficie corporal con gasa vaselinaza (Adaptic ®).
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Dias 4 al 7: Se instauran medidas de soporte sistémico
y terapia para manejo del dolor y la fiebre, la cual ha sido
persistente desde el ingreso.
e Acetaminofén por SNG, 300 mg cada 6h.
e Cambio interdiario de apdsitos de piel.
* Antibidticos topicos en gasas para zonas denudadas. (
Fucidin Intertule®).
* Domeboro.® Bafos de inmersion a temperatura con-
trolada.

* Fitostimuline® unguento en areas denudadas, para es-
timular la epitelizacion.

Dia 8: Se frena la actividad ampoliosa. Al examen se
encontré Nikolsky negativo.

* Hormona de crecimientoa 0.3 U/kg/dia subcutanea por
cinco dias.

* Control permanente por oftalmologia, liberacion de ad-
herencias bajo anestesia local.

* Valoracion por ginecologia, posibilidad de bridas geni-
tales.

e Glutamina (Glutapak®): 1 sobre en 60 cc de agua. To-
mar 10 cc de la solucion y adicionar 150 cc de leche al
dia por 6 dias, por sonda nasogastrica.

Dia 9: Paciente con resultado de hemoglobina de 8.9
mg/dl, sangrado continuo por mucosa labial y pérdidas por
tracto gastrointestinal. Se decide transfundir una unidad de
globulos rojos.

Dias 10 al 14: La paciente presenta reepitalizacion y
descamacion simultanea con desarrollo de intenso prurito y
xerosis; se indica:

* Emolientes en toda la superficie corporal.

e Asociacion de oxido de zinc - calamina (Procicar®), la
cual mejora el prurito.

* Vaselina en los labios, para disminuir el sangrado en
los mismos y la xerostomia.

Dia 10: Reepitelizacion y descamacion.

Dia 15: La paciente se traslada a sala de pediatria. Hay
disminucion de los requerimientos metabdlicos, mejoria de
tolerancia via oral y recuperacion progresiva.

Dia 25: Salida.
Dia 30: Control por consulta externa.

Secuelas: Onicomadesis en las manos; estenosis lacri-
monasal izquierda; discromia generalizada.

DISCUSION

El compromiso ampolloso “en sabanas” de mas del 30%
de la superficie corporal, las lesiones erosivas de las muco-
sas y su asociacion con deterioro del estado sistémico con-
figuran un caso claro de necrdlisis epidérmica toxica.’

El manejo instaurado se basa en medidas de soporte
general, que son las que tienen mas evidencia de efectivi-
dad, y en menor grado otras medidas, por reporte de bene-
ficios en series de casos y analogia con respuesta terapéu-
tica en otras patologias.

El manejo en unidad de cuidado intensivo o unidad de
quemados reduce el riesgo de infeccion, la mortalidad y la
estancia hospitalaria. El control de la temperatura ambien-
tal entre 30°C - 32°C, la creacion de un ambiente aséptico,
los antisépticos topicos, los vendajes con petrolatum, la re-
mocion de costras nasales y orales pretenden suplir la fun-
cion de barrera deteriorada.?

La reposicion de liquidos y electrolitos es elevada debi-
do a la pérdida incrementada de éstos, por exudado y edema
subcutaneo grave. La nutricion por via enteral temprana dis-
minuye el riesgo de Ulcera por estrés, traslocacion bacteria-
na e infeccion enterogénica, y reduce las necesidades pa-
renterales ante los altos requerimientos por el catabolismo.?

El uso de analgésicos opioides o benzodiazepinas re-
duce la ansiedad y el dolor, y los antiacidos disminuyen el
riesgo de sangrado gastrico. Los antibioticos profilacticos
no se recomiendan; su uso depende de los resultados de
los cultivos de piel o catéter hechos cada cuarenta y ocho
horas.?

En analogia con los pacientes quemados, el uso de la
hormona de crecimiento reduce el hipercatabolismo, la pér-
dida de nitrégeno y reduce el tiempo de epitelizacion; dosis
altas de vitamina C reducen el requerimiento de fluidos; la
glutamina por via enteral favorece la regeneracion del epi-
telio intestinal .2

El uso de gammaglobulina humana por NET en nifios
se soporta en series de casos con su uso intravenoso de
0.5 a 0.75 g/kg por dia, por cuatro dias consecutivos, mos-
trando supervivencia de todos los pacientes tratados, un
tiempo promedio de actividad necrolitica epidérmica de 3.2
dias y una total de reepitelizacion de 8.1 dias, menor que
en otras series descriptivas del cuadro. /7 vitro, la inmuno-
globulina intravenosa puede inhibir la union del receptor Fas
de membrana con su ligando, inductores de apoptosis en la
NET; se postula también que elimina complejos inmunes
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circulantes, modula la actividad de citoquinas como el TNF-a,
y regula la actividad inmune celular.®

Otras series de casos mayores, con poblacion infantil y
adulta, recomiendan el uso de inmunoglobulina humana, a
dosis de 1 g/kg. por dia, por tres dias continuos, apoyando-
se en la reduccion de la mortalidad de un 30% a un 12%.*

Medidas adicionales como el uso de pentoxifilina que
reduce el factor de necrosis tumoral, y de antioxidantes como
la vitamina E, se soportan en la teoria e informes de casos.

El manejo conjunto del equipo médico y paramedico,
asociado con medios adecuados y soportados en esta pa-
tologia cutanea catastrofica, permitio un desenlace feliz en
este caso y generd experiencia, la cual puede ser aplicada
en otros casos ya que ha mostrado evolucion satisfactoria
hasta el momento.
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RESUMEN

e presenta el caso de una paciente de sexo feme-

nino, de 70 anos de edad, quien consulté por pre-

sentar una lesion de un ano de evolucion en el

dorso del primer artejo del pie derecho. Se realiza
diagnodstico histopatolégico de porocarcinoma. Se reseca
la lesion y se corrige el defecto.

El porocarcinoma es una neoplasia poco frecuente,
generalmente localizada en los miembros inferiores.

Palabras clave: porocarcinoma, neoplasia, miembros
inferiores.

SUMMARY

We show a seventy year-old female patient who con-
sulted for presenting a lesion of one year of evolution on the
back from her first toe of right feet. An histopathological diag-
nosis of Porocarcinoma was made. The lesion was remo-
ved and the resultant defect was corrected.

The porocarcinoma is an infrequent neoplasia that ge-
nerally is localized in legs.

Key words: Porocarcinoma, neoplasia, lower members.
CASO CLINICO

Se presenta el caso de una paciente de sexo femenino,
de 70 anos de edad, con una lesion de un ano de evolucion
en el dorso del primer artejo del pie derecho, dolorosa y de
crecimiento progresivo. La paciente habia recibido multiples
tratamientos tépicos sin mejoria. A la historia clinica no se
encontraron antecedentes personales ni familiares de im-

Alvaro Andrés Luque Acevedo, Dermatdlogo. Bogota.
Doris Adriana Téllez Rodriguez, Dermatologa. Bogola.

portancia. Al examen fisico presentaba una lesion tumoral,
en placa, de un centimetro de diametro, eritematosa, dolo-
rosa (Figura 1). Se hace un diagnéstico clinico de fibroma
traumatico, por lo cual se le realiza una biopsia que reporta
tumor de anexos cutaneos. Se realiza reseccion con mar-
genes amplios y reconstruccion con colgajo de avance. La
patologia postquirurgica informa porocarcinoma con mar-
genes libres de tumor .
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Figura 1

A la paciente se le solicitaron exdmenes complementa-
rios, tales como radiografia de térax, TAC toraco-abdominal
y DHL, los cuales fueron normales.

La paciente evoluciona satisfactoriamente y lleva tres
meses de postoperatorio.

DISCUSION

El porocarcinoma es un tumor de anexos localmente
agresivo y con alto poder metastasico, descrito en 1963 por
Pinkus y Mehregan. Su incidencia varia entre el 0.01% al
0.05% de todos los tumores cutaneos y representa el tumor
ecrino mas prevalente.
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Se origina en la porcion intraepidérmica del conducto
sudoriparo ecrino (acrosiringio); invade la dermis papilar y
los linfaticos dérmicos, diseminandose en ellos y reinvadien-
do la epidermis. Del 30% al 50% resultan de la transforma-
cion de un poroma ecrino; sin embargo, pueden desarro-
llarse de novo o en asociacion con nevus sebaceo, quera-
tosis actinicas y en areas de radiacion.

Afecta mas a hombres (55%) que a mujeres (45%) y la
edad de presentacion varia de los 50 a los 80 anos. Se
localiza mas frecuentemente en el tronco, la cabeza, el cuello
y las extremidades inferiores (50%). Su tamano varia de 1
cm hasta 10 cm; clinicamente puede confundirse con verru-
gas, granuloma telangiectasico, melanoma amelandtico,
carcinoma basocelular o carcinoma escamocelular.

A la histopatologia se observa epidermis acantosica con
nidos bien definidos de células tumorales poroma like origi-
nadas en la epidermis e invadiendo varios niveles de la der-
mis, ocasionalmente hasta el tejido subcutaneo. Se pueden
apreciar agregados de células neoplasicas dentro de los
vasos linfaticos superficiales. Las figuras mitéticas son fre-
cuentes como focos de luz canalicular, epidermotropismo y
queratinizacion variable. Las células son positivas para el
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antigeno carcinoembrionario y negativas para la proteina
S-100.

La reseccion convencional con margenes libres de le-
sion es curativa en el 70-80% de los casos. La tasa de recu-
rrencia es del 11.7% y las metastasis a nédulos linfaticos es
de 9.6%. Estas Ultimas también pueden ocurrir en el pul-
mon, el mediastino, las mamas, el higado, las glandulas
adrenales, los ovarios, el peritoneo, el retroperitoneo, la
vejiga y los huesos.

El tratamiento del porocarcinoma metastatico ha sido
la poliguimioterapia con doxorrubicina, mitomicina C, van-
cristina, tazaroteno, interferon alfa, isotretinoina oral y pa-
clitaxel, entre otros. La resistencia a la radio y la quimiotera-
pia esta asociada a una mortalidad del 67%.

CONCLUSION

Se presenta el caso de una paciente adulta mayor, con
lesion en el dorso del primer artejo del pie derecho que co-
rresponde a porocarcinoma; diagndstico en el cual la mayo-
ria de veces la clinica no es concluyente. Se presenta este
caso por la baja frecuencia de esta patologia.
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Reiter’s Syndrome
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RESUMEN

e presenta el caso de un hombre de 67 anos, con

artritis, entesopatia, conjuntivitis, balanitis circina-

da, queratodermia blenorragica e hiperqueratosis

ungueal posterior a un episodio de diarrea. Se hizo
el diagndstico de sindrome de Reiter y se realiz6 tratamien-
to con metotrexate y AINEs.

Palabras clave: artritis, diarrea, sindrome de Reiter.
SUMMARY

We show the case of a 67 year-old male patient who
showed arthritis, enthesopathy, conjunctivitis, circinate ba-
lanitis, keratoderma blennorrhagicum and hyperkeratosis
posterior to a diarrhea. It was made a diagnosis of Reiter’s
syndrome that was treated with metotrexate and NSAIDs.

Key words: Arthritis, diarrhea, Syndrome of Reiter.
INTRODUCCION

El sindrome de Reiter es un trastorno clasificado den-
tro de las espondiloartritis seronegativas, que se desarrolla
después de infecciones del tracto gastrointestinal o del ge-
nital por ciertos microorganismos, en un hospedero genéti-
camente susceptible.
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CASO CLINICO

Reportamos el caso de un paciente de sexo masculino
de 76 anos de edad, quien consulté por presentar un cua-
dro clinico de aproximadamente dos meses de evolucion,
consistente en poliartralgias asimétricas, que comprome-
tian las articulaciones interfalangicas proximales y distales,
las metacarpofalangicas, las munecas, los codos y los tobi-
llos, asociada con enrrojecimiento y secrecion conjuntival,
que posteriormente se acompanaron de lesiones en la piel
y cambios ungueales.

El paciente tenia el antecedente de diarrea con deposi-
ciones sanguinolentas de tres dias de duracion, dos sema-
nas antes del inicio del cuadro.

Al examen fisico se encontraron placas de aspecto ru-
pioide, principalmente palmo-plantares y periungueales, y
menor compromiso en los codos, gran hiperqueratosis, oni-
colisis y coloracién amarilla ungueal principalmente en las
ufas de los pies (Figuras 1,2), erosiones de bordes circina-
dos en el glande, eritema y secrecion conjuntival bilateral y
ademas entesitis y poliartritis asimétrica de las articulacio-
nes de las manos y miembros inferiores. El paciente no pre-
sentaba secrecion uretral.

Figura 1



Revista Asociacion Colombiana de Dermatologia & Cirugia Dermatologica

Sindrome de Reiter

Figura 2
Se ordenaron paraclinicos donde se encontro:

¢ Anemia microcitica- hipocromica.

» Elevacion de los reactantes de fase aguda (velocidad
de sedimentacion eritrocitaria, ferritina sérica y protei-
na C reactiva).

* ANAS y factor reumatoideo negativos.
e ELISA para VIH 1y 2 negativos.
» Urocultivo y coprocultivo negativos.

Se tomo biopsia de una lesion en la piel del codo donde
se encontré hiper-
paraqueratosis e
infiltracion neutro-
filica con forma-
cién de microabs-
cesos y pustulas
espongiformes,
compatibles con
sindrome de Rei-
ter (Figura 3).

Se realizd tra-
tamiento con me-
totrexate, 20 mg
semanales, y na-
proxeno 250 mg
cada doce horas,
con muy buena
respuesta, inicial-
mente de la con-

Figura 3

juntivitis y la balanitis y posteriormente de los cambios en
piel y articulares.

DISCUSION

El sindrome de Reiter es un trastorno sistémico que se
caracteriza por una respuesta inmune dirigida principalmente
contra la piel y las articulaciones, que usualmente se desa-
rrolla posterior a una infeccion gastrointestinal o genitouri-
naria por ciertos microorganismos en un paciente predis-
puesto genéticamente.

El sindrome de Reiter presenta la siguiente triada: ure-
tritis, conjuntivitis y artritis. Esta triada fue descrita por pri-
mera vez por Stoll en 1776. Posteriormente Brodie en 1818
y Fiessinger y Leroy en 1916 describieron, separadamente,
pacientes con esta triada. Reiter en 1946 describié un pa-
ciente con este cuadro. Algunos autores prefieren el térmi-
no de artritis reactiva, debido a que el aleman Hans Reiter
no fue el primero en describir pacientes con estas caracte-
risticas, y porque no todos los pacientes desarrollan la tria-
da caracteristica.

Este sindrome presenta dos tipos de comportamiento:
la forma epidémica o postdisentérica y la forma endémica o
venérea. La forma endémica se presenta principalmente en
varones jovenes, debido a su relacion con las infecciones
de transmision sexual. La forma epidémica se presenta con
igual incidencia en ambos sexos y en todas las edades,
aunque los nifios desarrollan menos frecuentemente la en-
fermedad después de la exposicion.’ Debido a la escasa
presentacion de laforma epidémicay a la ausencia de acuer-
do en los criterios especificos para el diagndstico, ha sido
dificil determinar claramente su incidencia.

Los microorganismos implicados en la forma epidémica
(post-disentérica) del sindrome de Reiter son: Sa/monella
enteritidis, Salmonella tiphymurnum, Shiguella flexner, Shi-
gella sonnei, Shigella dysenternae, Yersina, Campylobacter
Jeuni; Campylobacter lar y Clostridium difficife. En la forma
endémica se ha asociado la Ch/armidya trachomatis.?

La enfermedad presenta una agregacion familiar y una
predisposicién genética junto con la presencia de ciertos
alelos del complejo mayor de histocompatibilidad, como el
HLA B27, el cual esta presente entre el 80% y 90% de los
pacientes con sindrome de Reiter.?

El papel de HLA B27 es el de presentar la molécula
artritogenica a los linfocitos T CD8+, los cuales son especi-
ficos para algunos epitopes de los microorganismos que
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desencadenan la enfermedad.* Se piensa que, de algun
modo, estos antigenos alcanzan las articulaciones y persis-
ten en ellas; de hecho, se han encontrado particulas antigé-
nicas en el liquido sinovial.®

Las manifestaciones clinicas clésicas incluyen: balani-
tis circinada, queratodermia blenorragica, distrofia ungueal
prominente, ulceras orales, conjuntivitis, iritis, iridociclitis,
uveitis, oligoartritis principalmente de los miembros inferio-
res, entesopatia principalmente de la fascia plantar y el ten-
don de Aquiles, aortitis, insuficiencia aortica, bloqueos car-
diacos, uretritis, cervicitis y prostatitis.' El cuadro clinico se
inicia entre una y cuatro semanas después del episodio in-
feccioso.

El diagnostico se realiza clinicamente, ya que no hay
una prueba de laboratorio que lo confirme. Se deben reali-
zar cultivos uretral y de heces o PCR en secrecion uretral u

orina (cuando esté disponible), en busqueda de los micro-
organismos causantes.® No es del todo util la busqueda ru-
tinaria del HLA B27 en los pacientes con un cuadro sugesti-
vo. La proteina C reactiva y la velocidad de eritrosedimen-
tacion usualmente se encuentran elevadas. Los hallazgos
histopatologicos en la piel son indistinguibles de los de la
psoriasis vulgar. Los rayos de las articulaciones afectadas
son anormales en solo el 40% de los pacientes.!

El tratamiento de la artritis debe realizarse con antiin-
flamatorios no esteroideos y en casos graves o prolonga-
dos se deben utilizar metotrexate o sulfazalazina. Los sin-
tomas extraarticulares ceden espontaneamente y solo re-
quieren tratamiento sintomatico.' Cuando el compromiso en
la piel es grave, pueden usarse retinoides sistémicos como
acitretin y etretinato; también deben tratarse complicacio-
nes graves oculares y cardiovasculares. El tratamiento anti-
bidtico no es efectivo.*
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Cutaneous fixed sporotrichosis in wood shopkeeper
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RESUMEN

a esporotricosis es una infeccion micética, granu-

L lomatosa, subaguda o crénica, de distribucion

mundial, producida por un hongo dimorfo llama-

do Sporothrix schencki. Se han descrito varias

formas de presentacion, y la cutanea se asocia usualmente

con trauma con inoculacion directa del hongo.' Existe con-

troversia sobre la capacidad de autorresolucion de este tipo

de lesiones, y algunos estudios sugieren reaparicion de las

mismas luego de un periodo de cura aparente. Presenta-

mos el caso de una esporotricosis cutanea fija autorresolu-
tiva, luego de cuatro meses de iniciado el cuadro.?3

Palabras clave: esporotricosis, micética, Sporothrix
Schenckir.

SUMMARY

Sporotricosis is a mycotic granulomatosum, subacute
or chronic infection, of worldwide distribution, due to a di-
morphic fungus called Sporoifirix Schenckii. Many forms of
presentation have been described, and the cutaneous way
is usually associated to trauma by direct inoculation of the
fungus. There is controversy about capacity of autoresolu-
tion of this kind of lesions, and some studies suggest reap-
pearance of them after an apparent-cure period. We show
the case of a cutaneous fix autoresolutive sporotrichosis,
after four months of the beginning of the case.

Key words: Sporotricosis, mycotic, Sporothrix Schencki;
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CASO CLIiNICO

Paciente de sexo masculino de 47 anos de edad, quien
consulté al servicio de dermatologia del Hospital Simon
Bolivar por presentar cuadro de un mes y medio de evolu-
cion, consistente en una lesion en la espalda que se inicid
con pustulas confluentes, formando una placa, de crecimien-
to rapidamente progresivo. El paciente consulté inicialmen-
te al médico general quien formulé antibidtico y corticoide
tépico durante un mes, y al no observar mejoria lo remite al
especialista (Figura 1).

Figura 1

Como antecedentes importantes, el paciente es proce-
dente de Bogota, sin historia de viajes previos a la aparicion
de la lesion. Se desempeia como comerciante de madera
en la capital. Al examen fisico inicial se evidencio placa eri-
tematoviolacea, de aspecto verrucoso, infiltrada y granulo-
matosa formada por la confluencia de papulo-pustulas. Se
tomo biopsia de piel por losange y se envié la mitad de la
misma para cultivo micolégico, obteniéndose cinco dias mas
tarde crecimiento abundante de Sporotrix schenkii. La biop-
sia es reportada como dermatitis nodular granulomatosa con
granulomas mixtos, considerando la posibilidad de micosis
profunda.
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Por razones de trabajo el paciente no asiste al control
posterior y tres meses mas tarde regresa a la consulta,
donde se le observa cicatriz ligeramente hipertréfica, erite-
matosa, en el lugar de la lesion inicial, sin evidencia clinica
de actividad infecciosa.

COMENTARIO

Benjamin Schenck en 1896 reportod el primer caso de
esporotricosis mientras estudiaba medicina, y el micélogo
Erwin Smith fue quien concluyo que se trataba de un hongo
del género Sporotrichurm?.

El Sporothrix Schenckii, agente causal de la esporotri-
cosis, es un hongo dimorfo, saprofito del medio ambiente.
Afecta al hombre especialmente por inoculacion directa,
aunque la inhalacion de las conidias en individuos inmuno-
suprimidos, puede producir infeccion pulmonar, con disemi-
nacion posterior a los huesos, los 0jos, el sistema nervioso
central y a otros 6rganos. Se ha aislado de material organi-
co como la madera y de algunos animales e insectos. Exis-
ten ocupaciones asociadas con mayor riesgo de adquirir la
infeccion, entre las que se encuentran las de jardineros, al-
baniles y carpinteros.'?

Se han descrito varias formas de presentacion y la mas
frecuente es la linfocutanea (70%-80%). La forma cutanea
fija es la segunda en frecuencia de presentacion, y se carac-
teriza por la aparicion de placas verrucosas induradas, que
ocasionalmente se ulceran, acompanadas de lesiones saté-
lites, localizadas mas frecuentemente en la cabeza, el cuello,
el tronco y las piernas. Para algunos, las lesiones de esporo-
tricosis cutanea fija pueden mostrar resolucion espontanea,
pero con frecuente reaparicion y persistencia de ellas duran-
te afos si no se realiza el tratamiento adecuado.?

El diagnostico de esporotricosis se realiza por cultivo
de espécimen de biopsia, en agar Sabouraud y Mycosel a
25°C, obteniéndose crecimiento tres a cinco dias mas tar-
de. La histopatologia muestra hiperplasia epidérmica, hiper-
queratosis, abscesos intraepidérmicos y granulomas mix-
tos con cuerpos asteroides. Existen otros métodos diagnds-
ticos como la prueba de intradermorreaccion, conocida como
esporotricina, que es positiva en el 90% de los casos y pue-
de sugerir infeccion previa, y la técnica de ELISA. Las dos
son Utiles solo en casos donde el cultivo y la histopatologia
no sean diagnésticas.®

En cuanto al tratamiento, en nuestro medio la solucion
saturada de yoduro de potasio es la primera opcion por su
efectividad y bajo costo, administrandose de manera pro-
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gresiva para garantizar su tolerancia gastrica y prolongan-
do el tratamiento hasta cuatro semanas después de la cura
clinica de las lesiones. También se ha usado con éxito el
itraconazol, a dosis de 100-200 mg/dia durante tres a seis
meses, en el tratamiento de las formas linfocutanea o cuta-
nea fija."3

Figura 2

La terbinafina, a dosis de 250 a 500 mg/dia durante venti-
cuatro semanas, ha mostrado ser Util para el tratamiento de la
esporotricosis, teniendo como inconveniente principal su alto
costo. Algunos estudios sugieren que dosis de terbinafina, de
500 mg a 1 g al dia son mas eficaces e igualmente seguras.

El fluconazol, en la dosis de 400 mg al dia produce al-
rededor de un 70% de mejoria, por lo cual se considera
moderadamente efectivo en el tratamiento de esta infec-
cion, comparado con otras opciones terapéuticas.

Para las formas meningeas o diseminadas se requiere
tratamiento intrahospitalario con anfotericina B y terapia de
mantenimiento posterior con itraconazol.?®

CONCLUSIONES

La esporotricosis es una infeccién micotica subcutanea
frecuente, de distribucion mundial, que afecta principalmente
a la poblacion adulta. Su caracter autorresolutivo es discuti-
do, por lo que su mejoria clinica aparente requiere segui-
miento durante un largo periodo para evitar su reaparicion.

Presentamos este caso por tratarse de una forma tipi-
ca de esporotricosis adquirida en area urbana, teniendo en
cuenta que se trata de una patologia predominantemente
rural, y por su evolucién autorresolutiva que, aunque des-
crita en la literatura, es discutida. Actualmente nuestro pa-
ciente se encuentra en controles periodicos y persiste sin
lesiones luego de tres meses de la aparente curacion es-
pontanea de la lesion.
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HISTORIA DE LAS ULCERAS

as ulceras cronicas se describen desde la época
de Hipdcrates, quien fue el primero en documen-
tar la conexion entre las ulceras y las venas vari-
cosas.

La compresion como tratamiento de las ulceras croni-
cas es conocida desde hace 2.400 afnos. Durante el imperio
romano, Celsus (25 aC-50 dC) aconsejaba el vendaje con
tejido de lino y las aplicaciones de vino en las Ulceras eran
recomendadas por Galeno (130-200 dC).

Las primeras operaciones fueron efectuadas alrededor
de 1850. En 1867 las venas perforantes fueron descritas por
John Gay. Alrededor de 1920, John Homans postulé por pri-
mera vez la relacion entre los desordenes valvulares veno-
sos y las Ulceras. Linton fue el primero en teorizar que, a
través de la incompetencia de las venas perforantes, la alta
presion venosa del sistema profundo era transferida al su-
perficial, ocasionando deterioro en la circulacion dérmica y
finalmente ulceras. Fue el primero en reportar, en 1938, la
exitosa ligadura de las perforantes insuficientes por cirugia a
cielo abierto. Esta operacion demostro ser muy exitosa, pero
complicaciones tales como la demora en la cicatrizacion de
las heridas quirdrgicas, la necrosis de piel y las infecciones
ocurrian frecuentemente (mas del 58%). Siguieron muchas
otras técnicas, pero debido a las complicaciones las inter-
venciones quirdrgicas cayeron en el descrédito.

La terapia de compresion ambulatoria y la esclerotera-
pia fueron los métodos de tratamiento aceptados.

La introduccion de técnicas de cirugia endoscopica re-
presenta un avance considerable en la cirugia venosa.

HISTORIA DE LA MICROBIOLOGIA

La existencia de los microorganismos no se conocio
hasta la invencion del microscopio. En 1670, el holandés
Anthony van Leeuwenhoek cred el primer microscopio. Casi
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Foto 1

doscientos anos después de inventado el primer microsco-
pio, éste era usado como una clase de juguete por las per-
sonas ricas, el cual mostraba “cuadros bonitos”.

Leeuwenhoek fue quien primero describié en detalle los
microorganismos y los denomind “animalitos”, aunque no
sabia nada acerca de sus posibles actividades. Examino el
agua de lluvia, de mar, de rio y la saliva, entre otros. En
1676 escribi6 a la Real Sociedad de Londres sobre su des-
cubrimiento, cuyos miembros no le creyeron y se rieron al
leer su carta diciéndole que eran espiritus y que no podian
publicar su descubrimiento, pero que les deseaban buena
salud a sus “animalitos”. Nehemiah Grew y Robert Hooke
corroboraron los hallazgos de Leeuwenhoek y la Real So-
ciedad tuvo que declararlo descubridor de las bacterias y
aceptarlo como miembro en 1680.

En 1546, Girolano Fracastoro habia sugerido que las
enfermedades podian deberse a organismos tan pequefnos
que no podian verse y que eran transmitidos de una perso-
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Foto 2: Microscopio simple, tipo I, disehado por Van Leeuwen-
hoek (1670)

na a otra. Sin embargo, el descubrimiento de que las bacte-
rias pueden actuar como agentes especificos de las enfer-
medades infecciosas fue realizado a través del estudio del
carbunco en animales.

La demostracion concluyente de la etiologia del car-
bunco la proporciono en 1876 Robert Koch, un medico rural
aleman, quien empezo a estudiar el mundo microbiano des-
pués de que sucompanera sentimental le regald un micros-
copio al cumplir 28 anos. Seis afos después, Koch anuncio

Foto 3: Microscopio simple, vista lateral.

al mundo que habia encontrado la bacteria del carbunco
(Bacillus anthracis). Posteriormente, €l y sus colaboradores
descubrieron las bacterias que causan la tuberculosis y el
colera.
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Guillermo Gonzalez Rodriguez

NEVUS MELANOCITICOS CONGENITOS:
CARACTERISTICAS CLINICAS E
HISTOPATOLOGICAS, RIESGO DE
MELANOMAS Y MANEJO CLINICO

Zeina S. Tannous y col.

J Am Acad Dermatol 2005; 52:197-203

Los nevus melanociticos congénitos ocurren en aproxi-
madamente el 1% de los recién nacidos y usualmente
se les clasifica de acuerdo con su tamano. Nevus
melanociticos congénitos gigantes se definen simple-
mente como aquellos que tienen mas de 20 cm de ta-
mano, mientras que los pequenos son aquellos que tie-
nen menos de 1.5 cm. Los nevus melanociticos congé-
nitostienen caracteristicas histopatoldgicas que nos ayu-
dan a distinguirlos de los nevus adquiridos. Los nevus
melanociticos gigantes estan asociados con un riesgo
mayor a desarrollar melanomas. Sin embargo, el riesgo
de melanoma a partir de los nevus melanociticos pe-
quenos sigue siendo muy controversial. Los autores re-
visan la literatura y comentan el manejo de estos pa-
cientes dados en la clinica de lesiones pigmentadas del
Hospital General de Massachussets.

ALIMENTACION | EN UNA ESCUELA
SUPERIOR Y ACNE EN QUINCEANERAS

Clement A, Adebamovo y col.

J Am Acad Dermatol 2005, 52:207-14
Aunque el acné afecta todas las edades en paises
occidentales, su incidencia empieza desde los 4 anos

Guillermo Gonzalez Rodriguez, Docente de dermatologia, Fa-

cultad de Medicina, Universidad Libre y Universidad del Valle, Calj,
Colombia.
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de edad, alcanzando un pico entre los 16 y 18 anos
de edad, cuando el 75% al 98% de la poblacion es
afectado. Son varios los mecanismos etiopatogénicos
implicados en su aparicion pero entre ellos se desta-
can el papel de los andrégenos (testosterona y 5o
reductasa esteroide) y su interaccion con receptores
de variada sensibilidad en la unidad pilosebacea. La
relacion acné y dieta, ampliamente postulada, perma-
nece sin probarse. Los autores, después de una gran
cohorte de 47.355 mujeres que contestaron el cues-
tionario, encontraron que la ingesta de leche durante
la adolescencia estaba relacionada con historia de
acné a los quince anos. Esta asociacién fue mucho
mas marcada con leche con nata que con otras for-
mas de leche. Los autores analizan una serie de fac-
tores como sustancias alimenticias agregadas a la
lechey vitaminas (vitamina D y sus metabolitos). Ade-
mas, plantean la posibilidad de esta asociacion de
acné y la ingesta de leche con la presencia de una
cantidad de hormonas que puede contener la leche
(estrogenos y progesterona).

TRATAMIENTO DE LA DERMATITIS ATOPICA
CON CREMA DE PIMECROLIMUS AL 1%, POR
LARGOS PERIODOS, NO INTERFIERE CON
LA PRODUCCION DE ANTICUERPOS
DESPUES DE LA VACUNACION

Kim A. Papp y col.

J Am Acad Dermatol 2005; 52:247-53

El pimecrolimus inhibe la sintesis y la respuesta
inflamatoria de citoquinas producidas por linfocitos T
y mastocitos. Los autores valoraron durante un ano a
91 ninos quienes usaron pimecrolimus 1% en crema
dos veces al dia, y luego hacen una medicion de la
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concentracion de anticuerpos contra tétanos, saram-
pion, difteria'y rubeola. En conclusion, se encontrd que
la utilizacion de pimecrolimus 1% en crema no altera
la respuesta inmune normal a esas vacunas.

ESTEROIDES TOPICOS ULTRAPOTENTES
PARA EL TRATAMIENTO DE HEMANGIOMAS
DE LA INFANCIA

Maria C. Garzon y col.

J. Am Acad Dermatol 2005; 52:281-6

El tratamiento de los hemangiomas superficiales de la
infancia representa un desafio terapéutico. Dos series
pequenas de casos de hemangiomas perioculares,
usando esteroides topicos ultrapotentes, salieron pu-
blicados en la literatura oftalmoldgica; por este motivo
los autores se animaron a la utilizacion de esteroides
ultrapotentes en 34 ninos con hemangiomas
proliferantes. El 74% de los infantes mostraron respues-
ta buena o parcial a este tratamiento.

FOTOPROTECCION

Prisana Kullavanijaya, Henry W. Lim.

J Am Acad Dermatol 2005; 52:937-58

Las radiaciones ultravioletas del sol estan divididas
en: UVC (270-290 nm), UVB (290-320 nm) y UVA;
esta ultima se encuentra subdividida en UVA2 (320-
340 nm) y UVA1 (340-400 nm). Muchos agentes afec-
tan la transmision de la luz ultravioleta a la piel huma-
na. Se incluyen agentes protectores naturales (0zo-
no, polucion, nubes y niebla), agentes bioldgicos de
presentacion natural (cromoforos epidérmicos), agen-
tes fotoprotectores fisicos (ropas, sombreros, gafas,
ventanas de vidrio), filtros de luz ultravioleta (agentes
protectores y agentes de bronceado a la sombra).
También se repasan los agentes que pueden modular
el efecto de la luz ultravioleta en la piel, como los
antioxidantes y otros. En este articulo se revisa todo
acerca de la fotoproteccion.

EXTENSION E IMPACTO DE LOS
PATROCINADORES DE LA INDUSTRIA
FARMACEUTICA EN LOS CONFLICTOS DE
INTERES EN LAS INVESTIGACIONES
DERMATOLOGICAS

Clifford S. Perlis y col.

J Am Acad Dermatol 2005; 52:967-71

Muchas publicaciones de ensayos clinicos estan firma-
das por autores con conflictos de interés. Los autores
estudian 176 ensayos clinicos aparecidos en 4 revistas
dermatoldgicas durante los meses del 1°. de octubre de
2000 hasta el 1°. de octubre de 2003. Se concluye que
si se presenta conflicto de interés en los ensayos clini-
cos en dermatologia, con una diferencia significante en
la metodologia y en el reporte del estudio.

LEISMANIASIS CUTANEA EN SOLDADOS DE
FORT CAMPBELL, QUE RETORNAN DE
OPERACIONES MILITARES EN IRAQ.
DIAGNOSTICO Y OPCIONES TERAPEUTICAS

Robert J. Willard y col.

J Am Acad Dermatol 2005; 52:977-87

Entre diciembre de 2003 y junio de 2004, aproxima-
damente 360 soldados, de un estimativo de 20.000
que retornaron después de mas de un ano de perma-
nencia en lrag en la operacion liberacion, presenta-
ban lesiones en la piel. A 237 soldados se les diag-
nostico leismaniasis cutanea y se considera al PCR
como la técnica diagndstica mas util. Dentro de los
tratamientos utilizados se empled el calor localizado
con un aparato de TermoMed, fluconazol, itraconazol
y crioterapia. TermoMed y crioterapia fueron los trata-
mientos mas seguros y eficaces; 72 soldados eligie-
ron no tratarse.

LIVEDO RETICULARIS: UNA REVISION

Mark B Gibbs y col.

J Am Acad Dermatol 2005; 52:1009-19
El livedo reticular es muy bien conocido como un ha-
llazgo fisico consistente en maculas violaceos en for-
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ma de redes; toda esta apariencia es causada por pro-
cesos anatomicos vy fisioldgicos de la microcirculacion
cutanea. En muchos casos es algo completamente
benigno como el relacionado con la exposicion al calor,
pero también hay muchas causas potenciales que se
deben estudiar y a veces es muy dificil llegar a un
diagnostico verdadero. Los autores se empenan en
recopilar los ultimos datos de la literatura, proveer ras-
gos clinicos y guias practicas para evaluar y tratar pa-
cientes que presentan livedo reticular.

ENFERMEDADES INMUNOAMPOLLOSAS

Diya F. Mutasim y col.

J Am Acad Dermatol 2005; 52:1029-1043

La presentacion clinica de las enfermedades
inmunoampollosas es a menudo caracteristica mas
no diagnodstica. Otras veces estas enfermedades
ampollosas se sobreponen en su presentacion clini-
ca; por eso, lo primero que recomiendan los autores
del articulo es tener a mano el libro del doctor Jordan
RE: Atlas of Bullous Disease, Philadelphia, Churchil
Living-stone; 2000. Luego presentan los articulos mas
recientes sobre las siguientes enfermedades
inmunoampollosas: pénfigo vulgar, pénfigo foliaceo,
penfigo paraneoplasico, pénfigo IgA, penfigoide
buloso, penfigoide de la membrana mucosa,
penfigoide gestacional, epidermdlisis bulosa adquiri-
da, lupus eritematoso sistémico ampolloso, dermatitis
herpetiforme y la enfermedad IgA lineal. Todas estas
enfermedades estan con su bibliografia actualizada
sobre su epidemiologia, manifestaciones clinicas y
diagnosticas, fisiopatologia y tratamiento.

TE VERDE Y PIEL

Stephen Hsu

J Am Acad Dermatol 2005; 52:1049-59

Desafortunadamente, sigue faltando proteccion ha-
cia laluz ultravioleta, principal factor de riesgo para el
cancer de piel. A causa del rapido incremento de can-
cer de piel en la poblacion general, se siguen buscan-
do sustancias efectivas y no toxicas para proteger la
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piel de los rayos UV. Los extractos de plantas han
sido utilizados en aplicacion topica para la cicatriza-
cion de heridas, anti-edad y tratamientos de otras en-
fermedades. Se han utilizado: Gingo biloba, ginseng,
limén, alantoinas, aloe vera, zarzaparrilla, té verde,
papaya, lavanda y muchas otras. Todas estas plantas
tienen una caracteristica comun: la presencia de
flavonoides con estructuras fendlicas. El articulo re-
cogetodos los estudios sobre el usodel té verde como
quimio-preventivo, cicatrizante y agente anti-edad para
la piel humana y se discuten sus posibles mecanis-
mos de accion.

NUEVAS Y EMERGENTES ENFERMEDADES
INFECCIOSAS

Dirk M. Lesto

J Am Acad Dermatol 2005; 52: 1062-8

La globalizacion de los negocios, las adopciones in-
ternacionales, las emigraciones y el turismo han con-
tribuido a la rapida expansion de las enfermedades,
tal como sucedio con el sindrome respiratorio agudo
severo (SARS). Enfermedades que emergen en Afri-
ca o Asia pueden arribar a los pocos dias a USA. Este
articulo revisa una serie de procesos producidos por
bacterias. Llama la atencion el aumento de prevalen-
cia de las infecciones producida por el estafilococo
aureus methicilino resistente, adquirido por la comu-
nidad (CA-MRSA) y su predominio en infecciones de
piel y tejidos blandos. Se analizan también los proce-
sos infecciosos producidos por el estreptococo, las
bartonelas, las ricketssias, las infecciones virales y las
producidas por protozoarios y hongos.

COMPLICACIONES INFECCIOSAS POR LA
UTILIZACION DE LOS ANTAGONISTAS DEL
FACTOR Ol DE NECROSIS TUMORAL

Mohanad Bakleh y col.

Int J of Dermatol 2005: 44; 443-448
Los inhibidores del factor a de necrosistumoral (TNFo)
son efectivos en el tratamiento de la artritis reumatoidea,
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enfermedad de Crohn, psoriasis, artritis psoriatica y
otras multiples enfermedades inflamatorias. La utiliza-
cion clinica de estos antagonistas (infliximab, etanercept
y adalimumab) ha dado lugar a la reactivacion de pro-
cesos infecciosos como la tuberculosis pulmonar,
histoplasmosis diseminada e infecciones bacterianas
intracelulares, y llama la atencion la aparicion de cierta
clase de infecciones oportunistas.

TIROIDITIS AUTOINMUNE EN NINOS Y
ADOLESCENTES CON ALOPECIA AREATA

Alexander Kurtev, Emil lliev.

Int J Dermatol 2005; 44:457-461

La alopecia areata se presenta en el 1% de la pobla-
cion general y en el 4% de las pacientes con enferme-
dades de la piel. La enfermedad afecta comunmente
a ninos y adolescentes, pero su prevalencia principal
es durante la segunda y tercera décadas de la vida.
Se presenta en la forma clasica de areas redondas y
pequefas, una forma total mas generalizada en cue-
ro cabelludo, y la que compromete todo el cuerpo, la
forma total generalizada. La presencia de cambios
en las unas es de mal pronéstico. Los autores conclu-
yen que su patogénesis permanece oscura, pero su
relacion con enfermedades autoinmunes, especial-
mente tiroiditis, es bien conocida, y que en los ninos
con alopecia areata hay que investigar las formas
subclinicas de tiroiditis autoinmunes. Cada seis me-
ses deben practicarse evaluaciones sobre el tamano
y la funcion del tiroides, para el diagndéstico temprano
de las tiroiditis autoinmunes y prevenir la evolucion
hacia un hipotiroidismo.

INVESTIGACION DEL VIRUS HERPES SIMPLE
POR REACCION EN CADENA DE LA
POLIMERASA EN LA PITIRIASIS ROSADA

Kubra Eren Bozdag y col.

Int J Dermatol 2005; 44:477-478

La pitiriasis rosada (PR) es una inflamacion aguda de
la piel de causa desconocida, con un cuadro clinico y
encuentros experimentales que indican una causa in-
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fecciosa; entre ellas se han senalado los virus herpes
tipo 1 y 2 como causantes de la enfermedad. Los au-
tores tomaron biopsias y exdamenes de sangre de 10
pacientes con PR para detectar la presencia del virus
del herpes tipo 1y 2 por la técnica de PCR. Sin em-
bargo, no se encontro relacion de estos virus con la
pitiriasis rosada. Nuevos y mds avanzados métodos
moleculares nos deben ayudar para encontrar la rela-
cion directa de la PR con un agente infeccioso.

DERMATOSIS PURPURICAS PIGMENTADAS
Y PERFIL HEPATICO: REPORTE DE 10
CASOS

Wagdy Dessoukey y col.

Int J Dermatol 2005; 44:486-488

Las dermatosis purpuricas pigmentadas comprenden
un grupo de dermatosis caracterizadas clinicamente
por la presencia de unos puntos petequiales y
purpuricos no palpables, de bases hiperpigmentadas
usualmente localizadas sobre los miembros inferio-
res, e histoldgicamente corresponde a una capilaritis
linfocitica. Los autores estudian diez pacientes con
estas caracteristicas clinicas, y encuentran 5 con
anticuerpos positivos para hepatitis C y 2 positivos para
hepatitis B. Estos pacientes tenian un promedio de
edad de 42 anos, y no presentaban manifestaciones
de estasis venoso o de ingesta de medicamentos que
explicaran la patogénesis de la enfermedad. Ellos re-
comiendan test de hepatitis C y B para aquellos pa-
cientes que presenten dermatosis purpurica
pigmentada.

MYCOBACTERIUM MARINUN CON
DIFERENTE RESPUESTA A SEGUNDA
GENERACION DE TETRACICLINAS

Deborah L. Cummins y col.

Int J Dermatol 2005; 44:618-620

El Mycobacteriurm marinum es un organismo que co-
munmente se adquiere al ponerse en contacto una
piel lastimada con un acuario, preparar pescado o
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bafiarse en aguas contaminadas. La inoculacion local
presenta una lesion tipo placa verrugosa croénica, a
veces con una distribucion esporotricoide. Dada la
rareza de lainfeccion, hay pocos datos comparativos
de los diferentes tratamientos. Los autores describen
un caso de M. /marinur con una rapida respuesta a la
minociclina 100 mg. dos veces al dia durante un mes
de tratamiento, este paciente habia presentado una
respuesta muy pobre a su manejo con doxiciclina.

ACROQUERATODERMIA ACUAGENICA
FAMILIAR: CASO REPORTADO Y REVISION
DE LA LITERATURA

Yasemin Saray, Deniz Seckin

Int J Dermatolog 2005; 44:906-909

La acroqueratodermia acuagénica es una enferme-
dad relativamente nueva descrita en 1990. La entidad
se caracteriza por engrosamiento de las palmas o de
las palmas y plantas después de su inmersion en el
agua. Las lesiones tipicamente desaparecen al poco
rato luego del secado. Han sido reportados en total 11
casos, todos ellos son mujeres y nueve casos fueron
esporadicos. Este articulo describe el caso de un pa-
dre y su hijo. Es el primer caso descrito de enferme-
dad en hombres.
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ERITEMA ACRAL NECROLITICO: UNA
VARIANTE DEL ERITEMA MIGRATORIO
NECROLITICO O UNA ENTIDAD DISTINTA

Ahmad Abdelgawad Nogal y col.

Int J Dermatol 2005; 44:916-921

La infeccidn por el virus de la hepatitis C es mundial.
En Egipto se tiene una prevalencia aproximada de
entre 15% y 20% considerada de las mas altas del
mundo. Numerosas enfermedades extrahepaticas han
sido reconocidas en asociacion con la hepatitis C y
entre ellas las dermatoldgicas ocupan parte central.
Vasculitis necrotizante cutanea, crioglobulinemia mix-
ta, Porfirio cutanea tarda y el liquen plano son las en-
fermedades de la piel mas importantes asociadas
con hepatitis C. De otro lado, una serie de enferme-
dades de la piel pueden estar asociadas como el Sin-
drome de Behcet, eritema multiforme, eritema nodoso,
urticaria y pruritos son variablemente asociados con
hepatitis C. El eritema acral necrolitico ha sido ultima-
mente relacionado con este virus, los autores lo en-
contraron muy ligado con el virus de la hepatitis C y
muchos encuentros les indican que el eritema acral
necrolitico es una variante del eritema migratorio
necrolitico.
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TEMA : SINDROMES DERMATOLOGICOS

Aparee los siguientes textos con los sindromes de abajo

1. Sindrome que se caracteriza por ser una rara genodermatosis, con fisuras palpebrales
hacia abajo, pulgares y hallux amplios, retardo mental, malformaciones capilares, forma-
cion de queloides, pilomatricomas, alteraciones cardiacas, audioldgicas, oftalmoldgicas,
endocrinas, neuroendocrinas y respiratorias.

2. Sindrome que se caracteriza por ser una genodermatosis rara, ligado a X, asociado con
disregulacion inmune, poliendocrinopatia, enteropatia, dermatitis psoriasiforme, alopecia
universalis, traquioniquia, urticaria, diabetes tipo 1, tiroiditis, anemia hemolitica, trombo-
citopenia.

3. Sindrome que se caracteriza por infecciones aerobias o anaerobias de la flora orofarin-
gea que se diseminan a los espacios faciales de la parte inferior de la cabeza y parte
superior del cuello.

4. Sindrome que se caracteriza por dermatitis granulomatosa intersticial asociado con artri-
tis con factor reumatoideo negativo y ANAs positivos y sinovitis no erosiva simétrica.

5. Sindrome que se caracteriza por opacificacion corneana bilateral congénita, cutis laxa,
aspecto progeroide, talla baja, articulaciones subluxadas hiperextensibles, anomalias
neuroldgicas.

6. Sindrome que se caracteriza por ser una enfermedad de almacenamiento de lipidos neu-
tros en diferentes tejidos e ictiosis.

. Sindrome de Dorfman-Chanarin PREGUNTA OPClON

. Sindrome de Lemierre

. Sindrome de Ackerman

. Sindrome de Rubinstein-Taybi
. Sindrome IPEX
Sindrome de De Barsy
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