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¢CUALES SU DIAGNOSTICO?
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CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 18 afios, sin antece-
dentes de enfermedades personales ni familiares, que
consulté por un ensanchamiento progresivo de los de-
dos de la mano de 9 afnos de evolucién. En la anam-
nesis revel6 el uso de consola de videojuegos 5 meses
antes del inicio del cuadro clinico.

Al examen dermatoldgico se evidenciaba un au-
mento de las partes blandas en las caras laterales de las
falanges proximales del segundo, tercer y cuarto dedos
de ambas manos (Foto 1).

Se solicité examen de laboratorio a fin de descar-

FOTO 1: Aumento de las partes blandas en la cara lateral de las falanges
proximales del sequndo, tercer y cuarto dedos de ambas manos.

tar enfermedades reumatolégicas y enfermedad tiroidea
sin hallazgos patolégicos, y radiografia de ambas manos
donde se evidencié un aumento del espesor de las partes
blandas de las falanges proximales de los dedos afecta-
dos, sin anormalidades éseas ni articulares (Foto 2).

Se realizé una biopsia de piel de la cara lateral del
tercer dedo de la mano izquierda para estudio histopa-
toldgico, cuyo informe indicé: epidermis hiperpldsica
con patrén psoriasiforme, hiperqueratosis y ortoque-
ratosis; en la dermis se observd coldgeno denso, engro-

sado (Foto 3), y la tincién de Alcidn Blue evidencié
depésito de mucina a nivel de la dermis (Foto 4).

FOTO 2: Radiografia de manos (frente): aumento de partes blandas, sin
alteraciones dseas ni articulares.
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FOTO 3: Epidermis hiperplasica con patrdn psoriasiforme, hiperqueratosis
y ortoqueratosis. En la dermis se observa coldgeno denso y engrosado.
Anexos sudoriparos con morfologia conservada. Ausencia de inflamacién
(HyE,10X).

DIAGNOSTICO
Paquidermodactilia.

COMENTARIOS

La paquidermodactilia (PDD), del griego pachy
(grueso), dermo (piel) y dactylos (dedo)?, es una forma
infrecuente y benigna de fibromatosis de los tejidos
blandos de los dedos, con mayor prevalencia en va-
rones jévenes™®. Fue descrita por primera vez en 1973
por Bazex y denominada como paquidermodactilia 2
afios después por Verbov®. Se caracteriza por una in-
flamacién asintomdtica, simétrica y progresiva de los
tejidos blandos de las articulaciones interfaldngicas
proximales (IFP) del segundo al cuarto dedo y en raras
ocasiones del quinto’.

Aunque su etiopatogenia no se conoce con certeza,
podria estar relacionada con factores exégenos como pe-
quefios traumatismos en trabajos manuales, la practica
de instrumentos musicales, la realizacién de artes mar-
ciales o escalada, tics manuales en pacientes con trastor-
no obsesivo-compulsivo o el levantamiento de pesas®’.

El diagnéstico diferencial puede plantearse con la
fibromatosis digital infantil, los knuckle pads, la artri-
tis idiopdtica juvenil, la artritis psoridsica o la artritis
reumatoide®®.

Chen CK et al. propusieron los siguientes criterios

FOTO 4: Depdsito de mucina a nivel de la dermis (tincién Alcian blue, 10X).

diagndsticos: paciente asintomdtico, falta de rigidez
matutina, ausencia de dolor durante el movimiento
o de la sensibilidad a la palpacién, presencia de tu-
mefaccién en la cara lateral de los dedos, resultados
de laboratorio dentro de pardmetros normales y ha-
llazgos radiogréficos caracterizados por aumento de
partes blandas. Si se presentan estos criterios, rara vez
se necesitan estudios adicionales, como una resonan-
cia magnética o una biopsia de piel, para establecer el
diagnéstico de PDD?.

El estudio histolégico muestra hiperplasia epidér-
mica con hiperqueratosis y acantosis, asi como engrosa-
miento de la dermis secundario a la proliferacién fibro-
blastica y al incremento de fasciculos de coldgeno en la
dermis reticular, sin infiltrado inflamatorio acompafian-
te. Pueden hallarse también depdsitos de mucina’.

Respecto del tratamiento, se debe comenzar por
eliminar los factores exdgenos y recomendar trata-
miento psicoldgico si se trata de un paciente con tics
obsesivos. Aunque las lesiones son asintomdticas y el
paciente desea tratamiento por razones estéticas, los
corticosteroides intralesionales son una opcidn; los
corticoides tépicos no han mostrado eficacia. El trata-
miento quirtrgico mediante reseccién del tejido fibro-
so también se ha reportado en algunos casos, asociado
a infiltraciones con corticoides posterior a la cirugfa®.
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*| Piense en... VARICELA/ Respuestas

1) Pénfigo vulgar

- Enfermedad ampollar crénica de naturaleza autoin-
mune que puede afectar la piel, las mucosas y los
anexos. Predomina entre la cuarta y sexta década de
lavida, y afecta a ambos sexos por iqual.

« Existe una fuerte asociacion entre los factores gené-
ticos desencadenantes (HLA tipo II) y factores induc-
tores (estrés, farmacos, virosis) que desencadenan la
respuesta inmunoldgica del individuo produciendo
autoanticuerpos contra las desmogleinas 1y 3.

- Las manifestaciones mucosas, principalmente en
la mucosa oral, constituyen el sitio de inicio en el
50-70% de los pacientes, y preceden a las mani-
festaciones cutdneas durante meses. Estas Ultimas
se presentan como ampollas fldcidas de contenido
cetrino que asientan sobre piel sana y se transforman
rapidamente en erosiones dolorosas; presentan signo
de Nikolsky positivo.

« Test de Tzanck que muestra la presencia de células
acantoliticas o células de Tzanck (células epiteliales
libres, grandes, redondeadas, de bordes desflecados,
con citoplasma homogéneo eosindfilo y nicleos hi-
percromdticos grandes) + histopatologfa (despega-
miento suprabasal en cuyo interior se encuentran cé-
|ulas epiteliales sueltas; el estrato basal dea epidermis
permanece unido a la membrana basal, constituyendo
el piso de la ampolla en imagen de“hilera de ldpidas”)
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+ inmunofluorescencia directa (IFD: depdsito de IgG y
(3 en forma de panal de abejas).

« £l uso de esteroides a altas dosis es la base del tratamien-
to, pero se emplea rituximab (anti-CD20) como medica-
mento de primera linea en casos moderados/severos.

2) Dermatosis por IgA lineal

- Enfermedad autoinmunitaria poco frecuente, con pre-
dominio en nifios entre los 6 meses y los 6 afios, y en
adultos desde los 40 a los 60 afios. Se caracteriza por
ampollas subepidérmicas con presencia de depdsitos
lineales de IgA en la membrana basal.

- Su etiologfa se desconoce. Suele estar precedida de
cuadros virales inespecificos, infecciones urinarias o rela-
cionarse con el uso de farmacos como vancomicina, be-
talactdmicos, cefalosporinas, AINEs o [ECAS (captopril).
« Aparicién aguda de placas urticarianas compuestas
por vesfculas 0 ampollas tensas en piel sana o erite-
matosa, que adoptan disposicion anular con costra
central, dando el aspecto de “collar de perlas”. Se ex-
tienden hacia la periferia en forma de roseta. Compro-
miso habitual de mucosa oral y ocular.

- Ampolla subepidérmica con abundantes neutréfilos
en el interior y aislados basfilos. Dermis con infiltrado
neutrofilico. IFD con depdsitos lineales y homogéneos
de IgA en membrana basal.

« El férmaco de primera linea es la dapsona, aunque

pueden utilizarse corticoides al inicio del cuadro. En
€asos graves pueden incluirse inmunosupresores.

3) Varicela

« Infeccién producida por el virus de la varicela-zdster,
perteneciente a la familia herpesvirus. Afecta principal-
mente a nifios menores de 10-12 afios, con un pico dein-
cidencia entre el aflo y los 6-8 afios. En pacientes adultos
e inmunodeficientes de cualquier edad, pueden aparecer
complicaciones que pueden poner en riesgo [a vida. Su
incidencia puede variar en distintos paises segtn el clima
de a regién y la cobertura de vacunacion de la poblacidn.
- Ingresa a través de la via respiratoria superior,
orofaringe.

- Evoluciona rdpido, en 12 horas, a pdpulas, vesicu-
las, pustulas y costras.

- Comienza en la cara y el cuero cabelludo, se extien-
de rapidamente al tronco, con menor afectacién de
los miembros. Cursa en brotes.

« Vesicula intraepidérmica, acantolisis, degeneracién
reticular en dermis subyacente, edema y vasculitis,
células gigantes multinucleadas con cambios nu-
cleares caracteristicos.

- Tratamiento topico: compresas frfas o locion de ca-
lamina localmente, bafios tibios con avena coloidal
y antihistaminicos por via oral. Antivirales: aciclovir,
valaciclovir, famciclovir.
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