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EDITORIAL

Transformando problemas en oportunidades

Turning problems into opportunities

El pasado 2024 fue un ano pleno de desafios para nuestra comunidad y Dermatologia Argentina no estuvo
ajena a un contexto de cambios en lo econémico. Se requirié una reestructuracién y ajuste de presupuestos
por los costos muy elevados del papel de imprenta y de la distribucién por correo. Esto afecté a nuestra pu-
blicacién y a sus ediciones impresas por lo cual el Comité de Redaccién, en conjunto con Lugones Editorial,
debimos hacer grandes esfuerzos para cumplir con las entregas pautadas en formato fisico y cerrar el afio con
el compromiso adquirido con los socios y a partir de alli plantear nuevos cambios.

A su vez, se produjo una marcada orientacién a la lectura de articulos cientificos en formato digital. Los
datos mds recientes obtenidos del buscador Google muestran que en 2024 Dermatologia Argentina incremen-
t6 su nimero de lectores: conté con 239.000 visitas y 111.000 usuarios activos con un promedio de dos vi-
sitas por usuario. Estos nimeros aumentaron mds de un 46% con respecto a 2023. Aun resulta sorprendente
la distribucién global que permite este formato. Segin el mismo andlisis de Google, Dermatologia Argentina
es consultada por médicos y cientificos de paises de todo el mundo como, por ejemplo, Espafia (segundo pais
luego de la Argentina en usuarios de nuestra publicacién), México, Colombia, Pert, Chile y Ecuador entre
los principales, y accediendo desde los lugares mds remotos como Yemen (Medio Oriente).

Por el contrario, existe poco interés por mantener la circulacién de nimeros impresos, demostrado
en la encuesta realizada a los socios de la Sociedad Argentina de Dermatologia (SAD) en 2023, de los cuales
solo un 5% los solicité. Este contexto marcé el cambio futuro por el cual Dermatologia Argentina pasard a
estar disponible exclusivamente en formato digital, decisién acompanada por las autoridades de la SAD.

Nuestra oportunidad de hacer una publicacién moderna y atractiva estd en marcha. Junto con Lugones
Editorial estamos trabajando intensamente para que el formato digital resulte mds simple y atractivo, tanto
para la bisqueda como para la lectura de los textos cientificos.

En cuanto a la difusién, actualmente la Revista se encuentra indexada en las siguientes bases de datos:
Biblioteca Virtual de Salud (BVS), Latindex (Sistema Regional de Informacién en linea para Revistas Cien-
tificas de América Latina, el Caribe, Espafa y Portugal), Google Académico, LILACS (Literatura Latinoame-
ricana y del Caribe en Ciencias de la Salud), Ntcleo Basico de Revistas Cientificas Argentinas (CONICET),
en la Red Iberoamericana de Medicina Avanzada (RIMA), Crossref (EE. UU.), en Dialnet (Universidad de
La Rioja, Espafia), Malena, en la Matriz de Informacién para el Andlisis de Revistas (MIAR), en la base de
datos Scopus (Elsevier), y en las bases de datos de EBSCO; asimismo, en estos momentos, estamos abocados
a encontrar la forma de expandirnos a través de nuevas bases.

En lo que respecta a la presentacién de trabajos, nos enorgullece contar con un gran nimero de autores
nacionales e internacionales que envian articulos que superan las expectativas en nimero y calidad. Conti-
nuamos esforzdndonos para facilitar sus tareas al momento de ajustarse al reglamento de publicacién.

Desde la Direccién de la Revista destacamos la tarea mancomunada de los miembros del Comité de
Redaccidn y la calidad sostenida de las revisiones, siempre con aportes positivos que consideramos que enri-
quecen los trabajos y el reconocimiento cientifico de nuestra publicacién.

Como ya se menciond en otro editorial, creemos en el valor de todos los que colaboran a través de nuestra
Revista para continuar con la actualizacién y educacién continua de la comunidad dermatolégica y la forma-
cién de las nuevas generaciones, pasando a ser parte del legado de la dermatologia argentina.

Dra. Carla Minaudo
Directora Interina
Dermatologia Argentina
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EDUCACION MEDICA CONTINUA

Campo de cancerizacion como precursor de

carcinoma espinocelular

Cancerization field as a precursor of squamous cell carcinoma

Antonella Marfa Cilio!, Ana Campastri?, César Chiappe® y Ana Clara Acosta*

RESUMEN

El campo de cancerizacion en la piel es aquel tejido dafiado por la expo-
sicion cronica a la radiacion ultravioleta, con cambios genéticos y mole-
culares subclinicos, que tienen la potencialidad de desarrollar queratosis
actinicas y carcinomas espinocelulares. Es importante su deteccién y tra-
tamiento precoz para prevenir la transformacion a lesiones premalignas
y malignas, varias de ellas de alto riesgo. Se debe estimular el enfoque

ABSTRACT

The field of cancerization in the skin refers to tissue damaged by chronic
exposure to ultraviolet radiation, with subclinical genetic and molecu-
lar changes, which have the potential to develop actinic keratoses and
squamous cell carcinomas. Early detection and treatment are important
to prevent transformation into premalignant and malignant lesions,
many of which are high-risk. A global treatment approach for these
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global del tratamiento de estas lesiones queratinociticas para disminuir
la morbimortalidad en los pacientes que las presentan.

Palabras clave: campo de cancerizacion, queratosis actinicas, carcino-
ma espinocelular, p53, prevencidn, radiacion ultravioleta, imiquimod,
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keratinocytic lesions should be encouraged to reduce morbidity and
mortality in patients who present them.

Key words: field cancerization, actinic keratoses, squamous cell carci-
noma, p53, prevention, ultraviolet radiation, imiquimod, 5 fluorouracil,
diclofenac, tirbanibulin.
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INTRODUCCION

En 1953, Slaughter ez 4l. describieron por primera
vez el campo de cancerizacién (CC) en el epitelio oro-
faringeo que rodeaba a un carcinoma escamoso y con-
cluyeron que esa zona periférica aumentaba el riesgo
de desarrollar nuevos carcinomas primarios'.

Hace algunas décadas se comenzaron a identificar
cambios moleculares en las dreas adyacentes a las le-

02

siones premalignas y malignas de los tumores epitelia-
les cutdneos y no cutdneos (eséfago, estomago, colon,
vejiga, etc.). Las lesiones mds estudiadas son las mu-
taciones del gen supresor tumoral p53 que regula la
respuesta al dano del ADN por la radiacién ultravio-
leta (RUV) como principal carcinégeno para el cdncer
cutdneo no melanoma (CCNM)2.
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Comentarios

La exposicion prolongada a la RUV como principal
carcinégeno en los tumores cutdneos produce multiples
alteraciones moleculares en el epitelio y en el estroma
que luego se evidencian en la histologfa hasta que final-
mente se observan en la clinica. Estos cambios progre-
sivos favorecen y justifican la aparicién de lesiones pre-
malignas, como queratosis actinicas (QA), y malignas,
como carcinomas espinocelulares (CEC), sus recidivas y
la aparicién de nuevas lesiones cercanas™*.

Las primeras y principales alteraciones encontradas
son la mutacién de p53 (en un 90%) y de NOTCH
(entre un 75% y un 82%). Otras mutaciones que juga-
rian un rol en la patogenia del CC incluyen CDKN2A,
FAT1, RAS y MMP1“ Todos estos cambios molecula-
res se hallaron no solamente en la lesién tumoral, sino
también en los queratinocitos de la piel sana peritumo-
ral imposibles de identificar en la histologfa®>.

Otros marcadores que muestran actividad del CC
son la expresion de survivina en niveles suprabasales de
la epidermis (implicada en la regulacién del ciclo ce-
lular y de la apoptosis) y la presencia de Ki67 (relacio-
nado con la proliferacién celular)’. La RUV produce,
ademds, cambios en la conformacién de la cromatina y
en los lipidos de la membrana y, de este modo, altera la
sefializacién celular y conduce a cambios metabdlicos
caracteristicos de un CC activo™®.

También existen alteraciones genéticas en el estro-
ma que conducen a la expresién de factores de creci-
miento asociados a la proliferacién tumoral y a la re-
gulacién de la apoptosis. La principal célula estromal
implicada es el fibroblasto, que en este contexto se la
denomina CAFs (fibroblasto asociado a carcinomas).
Esta estirpe celular especializada a su vez produce un
efecto directo sobre las células epiteliales suprayacentes
y contribuye atin més a su alteracién biomolecular”®.

Estas alteraciones del epitelio y del estroma en con-
junto generan un ambiente patoldgico que probable-
mente sean las causantes de recidivas y segundas lesio-
nes tumorales contiguas®®.

En el CC se pueden identificar dos niveles de pro-
gresién tumoral: a) la progresién molecular, donde las
células histolégicamente de apariencia normal acumu-
lan cambios gendémicos; b) la progresién fenotipica,
donde esas células acumulan mds alteraciones gené-
ticas y sufren transformaciones fenotipicas como un
espectro de evolucién (desde las lesiones premalignas
[QA] hasta las lesiones malignas [CEC] iz situ o inclu-
so invasoras).

Willenbrink ez 4/. definieron el CC en dermatolo-
gfa como las “alteraciones clinicas multifocales caracte-

rizadas por QA y CEC in situ, con o sin enfermedad
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invasiva, que ocurren en un campo expuesto de mane-
ra crénica a la radiacién ultravioleta”. No obstante, al
tratarse de un grupo heterogéneo de lesiones, ain es
dificil clasificarlas y determinar el riesgo de transfor-
macién maligna®.

Anteriormente, un grupo de dermatélogos euro-
peos lo describié como “el drea incluida o adyacente a
la QA en una piel con fotodano visible, con cambios
en la pigmentacidn, textura dspera, telangiectasias y
atrofia™.

Recientemente se publicé un sistema de clasifica-
cién del CC basado en el andlisis de 363 pacientes,
que tiene en cuenta la presencia o no de otras lesiones
como QA y carcinomas queratinociticos (CQ), princi-
palmente CEC, y sus caracteristicas. Los autores pro-
ponen cinco clases (I a V) y sugieren de manera sintéti-
ca el tratamiento para cada una de ellas (Tabla 1)*°. La
edad promedio de los pacientes analizados fue de 67,4
afios y casi el 62% era del sexo masculino. En las clases
mds avanzadas hubo un 16gico aumento en la edad de
los pacientes, y de la cantidad de lesiones benignas y
malignas. También aument§ el periodo de tiempo des-
de el diagnéstico de la primera lesién, por lo cual esos
pacientes tenfan mayor riesgo (tienen mayor tiempo)
de desarrollar nuevas lesiones y que otras recidiven.
La mayorfa se localizé en la cabeza (principalmente
cuero cabelludo) y el cuello. Hubo mayor cantidad de
consultas y tratamientos relacionada con las clases mds
avanzadas del CC. En este estudio se concluyé6 que los
pacientes clasificados en los grupos mds evolucionados
(IV y V) presentaron mayor carga de enfermedad de
campo y, por lo tanto, mayor riesgo de tener lesiones
premalignas y malignas, y que ese riesgo a su vez au-
menta en los pacientes inmunosuprimidos, sobre todo
en aquellos trasplantados de 6rganos sélidos donde la
inmunosupresién es mayor'’.

En estos grupos de pacientes es fundamental tener
en cuenta el manejo del CC. Si bien la muestra es pe-
quefia para una patologia con alta prevalencia, es util
para distinguir aquellos pacientes con mayor riesgo de
desarrollar lesiones premalignas y malignas y tratarlos
oportunamente®*!®!!,

La falta de consenso en la caracterizacién de las le-
siones iniciales y del CC dificulta la toma de decisiones
estandarizadas existente para otros cdnceres cutdneos
como los CQ, melanoma, carcinoma de Merkel, entre
otros. Esta caracterizacién identificarfa a los pacientes
y a las lesiones de mayor riesgo, y ayudaria a tomar las
mejores decisiones terapéuticas para disminuir su apa-
ricién, su progresion, el desarrollo de nuevas lesiones y
sus posibles recidivas.

El espectro de lesiones producida por la exposicién
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crénica a la RUV como principal carcinégena en la
piel, comienza con el fotodafio y el consecuente CC
(lesiones subclinicas) pasa por la aparicidén de QA (cli-
nicamente visibles) y concluye en la aparicién de CQ,
principalmente de CEC (Fotos 1y 2).

Las QA son lesiones queratinociticas premalignas
(malignas in situ para algunos) que pueden mostrar
progresién a un CEC. Ese riesgo de transformacién
depende de factores personales del paciente (inmuno-
supresion y color de la piel) y de la propia lesién (es-
pesor, nivel de inflamacién y de fotodano en la zona
adyacente), y es variable entre el 0,1 y el 15%'%. Estas
QA estdn siempre en un terreno del CC predisponen-
te. Es muy dificil predecir esta posible transformacién
por no existir hasta el momento marcadores objetivos
de estos cambios. Tampoco se sabe con certeza aquella
QA que se transformard en un CEC, ni las QA que
seguirdn siéndolo o incluso que autoinvolucionardn'.

Actualmente el gold standard para el diagnéstico
de las QA y el CEC es la histologia. Si se incluye el
concepto de CC, tiene la limitante de no identificar
aquel tejido genéticamente alterado perilesional don-
de la transformacidn fenotipica todavia no sucedié. La
dermatoscopia y la microscopia confocal tampoco son
de utilidad en su diagnéstico precoz dado que detectan
las ya constituidas QA o los CEC (Fotos 3 y 4)''.

Si bien las QA no se encuentran entre los objetivos
de estudio de las gufas europeas de CEC invasor, se
afirma que tienen mutaciones similares entre si y, por
lo tanto, que estdn relacionadas clonalmente, aunque
no se sabe con certeza si son verdaderas precursoras'>'.

Algunos autores estudiaron muestras de CECy QA
o piel peritumoral y sugieren la verdadera naturaleza
precancerosa. En las QA se identificaron las mismas
mutaciones principales (p53 y NOTCHI1), aunque en
menor niimero, que favorecen la promocién o adquisi-
cién de nuevas alteraciones genéticas hasta finalmente
llegar a la lesién maligna. Incluso proponen que el es-
tudio de estas alteraciones gendmicas podria predecir a
aquellas QA que tendrian mayor riesgo de transforma-
cién a un CEC (Fotos 5y 6)'*.

Estd en desarrollo un método prometedor de ima-
gen dptica no invasiva intermedia entre la microscopia
y la macroscopia (mesoscopia) que detecta la inflama-
cién crénica de las lesiones precancerosas y la angiogé-
nesis en el microambiente de los tumores. Este método
podria identificar la zona sospechosa de transforma-
cién y ayudar en la seleccién del sitio de biopsia para
confirmar el diagnéstico. También podria ser il para
evaluar una lesion en particular y su riesgo de transfor-
macién en maligna o la respuesta al tratamiento. Este
novedoso método se basa en la identificacién de la hi-

perhemia producida en los tejidos fotodafiados, direc-
tamente relacionada con marcadores de inflamacién y
angiogénesis como la ciclooxigenasa 2, ademds de los
cambios producidos por p53 que prolongan el proceso
inflamatorio en el microambiente tumoral, aun cuan-
do cesa el estimulo externo'®.

Para la evaluacién clinica del CC, desde 2017
existen dos herramientas: la Actinic Keratosis Field
Assessment Scale (AK-FAS) y el Actinic Keratosis Area
Severity Index (AKASI). Ambas tienen la desventaja de
emplearse solo para el cuero cabelludo ¢ incorporan
criterios subjetivos como el eritema y la pigmentacion,
entre otros signos de dafio solar".

Recientemente se ha desarrollado un novedoso
instrumento cuantitativo con el fin de lograr una eva-
luacién objetiva del CC extendido en multiples locali-
zaciones, denominado Mezhod for Assessing Skin Cance-
rization and Keratoses™ (MASCK™), con un sistema de
puntuacién asociado (Figura), el cual permitirfa clasifi-
car un campo en cualquier zona anatémica, especificar
la gravedad clinica y evaluar la eficacia del tratamiento;
ademds, evalta el niimero y espesor de las QA, el por-
centaje del drea comprometida, la puntuacién de eva-
luacién global y la presencia o no de cdncer en la zona'®.

Luego del diagnéstico y de evaluar las caracteristi-
cas, el enfoque terapéutico consiste en el tratamiento de
todo el terreno del CC y de las lesiones aisladas (QA y
CEQ), siempre asociado a fotoproteccién preventiva'®.

La eleccién del tratamiento dependerd de diversas
condiciones: la localizacién y el tamafo del 4rea afec-
tada, el nimero de lesiones, la presencia de inmuno-
supresién y otras comorbilidades, la tolerancia y adhe-
rencia por parte del paciente y el costo econdémico. El
enfoque deberd ser integral de todo el terreno patolé-
gico en primer lugar, de las lesiones individuales, sobre
todo los CEC, y luego del extenso CC que sabemos es
clinico y subclinico*

Son multiples los tratamientos disponibles en la ac-
tualidad dirigidos al CC que pueden alternarse y/o com-
binarse (Tabla 2) (Fotos 7 y 8). Los més utilizados son'*?%

* Imiquimod 3,75% o 5%.

¢ 5-fluorouracilo (5-FU).

¢ Diclofenac 3% en 4cido hialurénico al 2,5%.

* Terapia fotodindmica (TFD).

* Tirbanibulina 1%.

En relacidn a esta tltima, se trata de una novedosa
droga con actividad antiproliferativa y proapoptética,
con muy buena respuesta terapéutica. Se destaca por su
poco tiempo de tratamiento y, a diferencia del imiqui-
modyel5-FU, puede tratar superficies mayoresa25 cm?,
con minimas reacciones adversas inflamatorias®.

Es fundamental, cualquiera sea el tratamiento ele-
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gido, acompanar con fotoproteccién estricta, con o sin
el agregado de enzimas de reparacién del ADN como
fotoliasas o endonucleasas. El uso de protectores solares

con alguna de las enzimas reparadoras mejora el CC con
respecto a los protectores solares que no las tienen, por
lo tanto, son terapéuticos ademds de preventivos

Asimismo, las recomendaciones mds recientes pu-
blicadas en el Journal of the American Academy of Der-

22-25

FOTO 3: Lesion tumoral de 2,5 x 2 x 1 cm de didmetro, sobreelevada y
ulcerada, de 8 meses de evolucion.
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matology respaldan la administracién de nicotinamida
oral a 500 mg dos veces al dia en pacientes con CC o
con més de un CEC previo. Se cree que su papel en la
quimioprofilaxis se debe a la reparacion de los dafios
en el ADN y ala reduccién de la inmunosupresion por

la exposicién a la RUV. Se debe considerar en pacien-
tes inmunocompetentes, asi como en trasplantados, al
menos por 12 meses.

FOTO 2: Histopatologia de carcinoma espinocelular desarrollado sobre
queratosis actinica (HyE, 100x).

PR it
RS LT

FOTO 4: Histopatologia de foto 3: carcinoma espinocelular bien
diferenciado (HyE, 100x).
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FOTO 5: Lesion ulcerada de 2 x 2 cm de 6 meses de evolucién en un FOTO 6: Histopatologia de foto 5: carcinoma espinocelular
importante campo de cancerizacion. semidiferenciado ulcerado (HyE, 100x).

FOTO 8: Campo de cancerizacion luego del tratamiento con imiquimod 5%
FOTO 7: Campo de cancerizacion en tratamiento con imiquimod 5%. y mantenimiento con diclofenac 3%.

| [Casel __[Clasell (Claselll __[ClaselV ______JCaseV

Descripcion ~ 1-4QA QA multifocales o >2 (Q de bajo riesgo  1Va: >2 (Q de bajo riesgo en menos >2 (Q de alto riesgo* T2b
antecedente de 1CQ de 1afo >4 (Q de alto riesgo* T2a
IVb: > 5 CQen lavida
Tratamiento  Crioterapia TFD Niacinamida 500 mg Con (BC predominante: imiquimod  Capecitabina y derivacion a Oncologia
5-FU 5-FU imiquimod 2 veces/dia Con CEC predominante: acitretina
10-20 mg/dia

QA: queratosis actinica; CQ: carcinoma queratinocitico (incluye carcinoma basocelular y carcinoma espinocelular); CBC: carcinoma basocelular; CEC: carcinoma espinocelular.
*Tumor de alto riesgo seqtin la Brigham and Women's Hospital (BWH): tumor con didmetro >2 cm, pobremente diferenciado, con invasion perineural >0, mm, invasion mds alld del tejido
subcutdneo. T2a: >1 factor de riesgo. T2b: 2-3 factores de riesgo. Adaptada de referencia 10.

Tabla 1: Clasificacion del campo de cancerizacion y tratamiento propuesto.
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Forma de aplicacion Efectos adversos Efectividad

5-FU 5% Inhibe la sintesis del ARNy ADN en 2 veces/dia por 3-4 semanas Eritema y ardor local 5,7%-88%
5-FU 4% las células de rapido crecimiento
Imiquimod 3,75% Agonista del receptor Toll-like 7 7 veces /semana por 6 semanas Irritacion local, infeccion ~ 35,6%

Imiquimod 5% que estimula la produccién de 56,3%-63,3%

citoquinas locales, la respuesta

(colocarlo 2 semanas, suspender 2
semanas y colocarlo nuevamente

y sintomas gripales

celulary la apoptosis de células 2 semanas)
tumorales 3 veces /semana por 4 u 8 semanas
(102 ciclos)

Diclofenac 3% + acido
hialurénico 2,5%

Inhibe la ciclooxigenasa produ- 24,7%-41%

ciendo un efecto antiinflamatorio

2 veces/dia por 60-90 dias Aumenta el riesgo
cardiovascular y de
sangrado/ perforacion/
ulceracién gastroin-
testinal (sobre todo en

pacientes medicados con

AINEs)

TFD + MAL Induce citotoxicidad en las células ~ Colocar MAL al 16% oclusivo 3 Eritema, prurito, xerosis,  31,4%-90,3%. Se prefiere
con potencial proliferativo me- horas antes de la emision luminica. ~ dermatitis de contacto, el uso de MAL por su absor-
diante una fuente emisorade luza 102 sesiones dolor cion no saturable, ya que
determinada longitud de onda (luz permite mejor penetracién
roja/luz azul/luz de dia). y mejor efecto sobre los
MAL Yy ALA son precursores de queratinocitos displasicos
porfirina IX, que genera especies
reactivas de oxigeno en quera-
tinocitos displdsicos cuando son
expuestos a la fuente de luz

TED + ALA Colocar ALA 10% 3-4 horas antes 50%-94,3%

de la emision luminica

Luz del dia + MAL Colocar MAL o ALA 2 horas antes 70%-93%

0ALA de la exposicion a luz del dia, cada
2 semanas, 3 ciclos

Tirbanibulina 1% Inhibe la polimerizacidn de la 1vez/dia por 5 dias Eritema, descamacion, 44-54%

tubulina e indirectamente a la edema, dolor, prurito.

tirosin quinasa intracelular

ARN: dcido ribonucleico; ADN: dcido desoxirribonucleico; MAL: metil 5-aminolevulinato; ALA: dcido aminolevulinico; TFD: terapia fotodindmica. Adaptada de referencias 19-25.

Tabla 2: Tratamientos para el campo de cancerizacion.

, , - Evidencia clinica de
Ndmero de QA . Ndmero de QA Evaluacion global del (C tumor enla zona
Puntos: 0-3 Puntos: 0-3 Puntos: 0-4 Puntos: +o0-

X

9% Area afectada

Puntos: 0-5

4

indice SFC (Skin field cancerization)
Puntos: 0-30
Adaptada de referencia 18.

Figura: Method for Assessing Skin Cancerization and Keratoses (MASCK™).
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CONCLUSIONES

El CC es un proceso dindmico producido por la
exposicién cronica a la RUV; comienza con cambios
genéticos que involucran tanto a las moléculas del epi-
telio como del estroma, que interactiian y se retroali-
mentan. En su evolucién, en ese terreno predisponen-
te, se pueden generar QA y CEC. Si bien no se conoce
con exactitud qué lesiones sufrirdn esa transformacién,
estd comprobado que comparten alteraciones molecu-
lares. La importancia de su deteccién y el tratamiento
temprano son la base para evitar la progresién de esos
clones patolégicos a lesiones premalignas o malignas.
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CUESTIONARIO DE EVALUACION

1) ;Qué herramientas son Utiles para la evaluacién clinica del campo de can-
cerizacion ((C)?

A- AKASI.

B- AK-FAS.

(- MASCK.

D-Todas son correctas.

2) ;Cudles son las principales mutaciones encontradas?
A- NOTCH.
B- C-KIT.
C-p53.
D- Ay Cson correctas.

3) iCudl es la dosis de nicotinamida recomendada como profilaxis en un
paciente con ((?

A- 500 mg/dia.

B-1gcada12h.

(-500 mg cada 12 h.

D- 250 mg/dia.

4) ;Cudl es el gold standard para el diagndstico de las queratosis actinicas
(QA) y los carcinomas espinocelulares (CEC)?

A- Anatomia patolégica.

B- Dermatoscopia.

(- Microscopia confocal.

D- Mesoscopia.

5) {(6mo se define el (C7
A- Aparicién obligatoria de QA y CECen el cuero cabelludo.
B- Cambios moleculares en las éreas adyacentes a las lesiones prema-
lignas y malignas de los tumores epiteliales cutdneos y no cuténeos.
(- Aparicién de mdltiples CEC en pacientes trasplantados.
D- Fotodario en los brazos y el cuero cabelludo.

6) iPor qué es importante el tratamiento del (C?
A- Por el riesgo de desarrollo de lesiones premalignas y malignas.
B- Solo es importante el tratamiento en pacientes inmunocompro-
metidos, como trasplantados, por el riesgo de transformacién a CEC.
(- Solo es importante el tratamiento de los tumores que aparecen
sobre el CC.
D- Por su localizacion exclusiva en el cuero cabelludo.

7) i Cudl de los siguientes tratamientos se utiliza para el (C?
A- Imiquimod.
B- Diclofenac.
(- 5-fluorouracilo.
D- Todas son correctas.
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8) i Cudles serian los beneficios del tratamiento del CC con tirbanibulina?
A- Menor irritacion.
B- Mayor superficie a tratar.
(- Respuesta mas rdpida.
D- Todas son correctas.

9) Con respecto al riesgo de transformacion de QA a CEC:
A- Siempre se produce.
B- Nunca se produce.
(- Se desconoce cudles se transformaran.
D- Las de tronco tienen mayor riesgo.

10) ;Cudl es la conducta terapéutica en aquellos pacientes con (C y un CEC
confirmado?

A-Tratar primero el (Cy luego el CEC.

B- Tratar primero el CECy luego el CC.

(- Indicar nicotinamida a dosis altas.

D- Derivarlo a Oncologfa.
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RESUMEN

Antecedentes: el lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfer-
medad autoinmune con afectacion multiorgénica que puede compro-
meter la piel. Existen pocos datos acerca de la asociacion entre dicho
compromiso y la actividad sistémica.

Objetivos: describir las distintas variantes clinicas del lupus eritema-
toso cutaneo (LEC) en nuestra poblacion, e identificar [a asociacion con
el LES y su actividad, el grado de severidad, y los 6rganos y sistemas
comprometidos de la misma.

Disefio: estudio transversal retrospectivo.

Materiales y métodos: se incluyeron pacientes > a 15 afos con LES
y/o LEC que consultaron en el Servicio de Dermatologia del Hospital
Interzonal General de Agudos San Martin (La Plata), entre marzo de
2015 y abril de 2024. Se registrd la primera consulta de cada mani-
festacion cutanea.

Resultados: se registraron 93 consultas de pacientes con LES y/o LEC,

ABSTRACT

Background: systemic lupus erythematosus (SLE) is an autoimmune
disease with multiorgan involvement that can affect the skin. There
is limited data on the association between skin involvement and sys-
temic disease activity.

Objectives: to describe the different clinical variants of cutaneous
lupus erythematosus (CLE) in our population and identify the asso-
ciation with SLE and its activity, severity, and the organs and systems
involved.

Design: retrospective cross-sectional study.

Materials and methods: patients aged >15 years with SLE and/
or CLE who attended the dermatology department of Hospital In-
terzonal General de Agudos San Martin (La Plata), between March
2015 and April 2024 were included. The first consultation for each
cutaneous manifestation was recorded.

Results: a total of 93 consultations from patients with SLE and/or

de las cuales 85 correspondieron a mujeres y 8 a hombres. En 67 con-
sultas los pacientes tuvieron manifestaciones cuténeas de lupus eri-
tematoso. El grupo con lesiones inespecificas y especificas de manera
simultdnea y el grupo con tres o mds lesiones cutaneas distintas se
asociaron estadisticamente con la actividad de la enfermedad, de gra-
do moderado y principalmente con alopecia, hipocomplementemia,
anti-DNAdc y Ulceras orales, sin relacién con compromiso de drganos.
Conclusiones: la presencia simulténea de lesiones cutaneas inespe-
cificas y especificas, asi como tres 0 mds tipos de lesiones en la piel, se
asociaron con un aumento en la actividad sistémica de la enfermedad.
Estos hallazgos motivan a realizar estudios prospectivos y con un ni-
mero mayor de pacientes.

Palabras clave: lupus eritematoso cutaneo, lupus eritematoso
sistémico.

Dermatol Argent. 2025; 31(1): 10-16

CLE were recorded, of which 85 were women and 8 were men. In 67
cases, patients presented cutaneous manifestations of lupus erythe-
matosus. The group with simultaneous specific and nonspecific
lesions and the group with three or more distinct skin lesions were
statistically associated with disease activity, specifically with a mo-
derate severity level, and were mainly linked to alopecia, hypocom-
plementemia, anti-dsDNA, and oral ulcers, without an association
with organ involvement.

Conclusions: the simultaneous presence of nonspecific and specific
skin lesions, as well as 3 or more types of skin lesions, was associated
with an increase in the systemic activity of the disease. These fin-
dings warrant prospective studies with a larger number of patients.
Key words: cutaneous lupus erythematosus, systemic lupus
erythematosus.
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfer-
medad autoinmune con afectacién multiorgdnica que se
caracteriza por presentar un curso crénico con perfodos
de exacerbacién y remision'. Su actividad debe evaluarse
en cada consulta médica y el Systemic Lupus Erythemato-
sus Disease Activity Index 2000 (SLEDAI-2K) es uno de
los instrumentos m4s utilizados®*.

Si bien el compromiso de la piel es frecuente en el
LES, el lupus eritematoso cutdneo (LEC) puede ocurrir
en ausencia de enfermedad sistémica>. En 1981, Gi-
lliam y Sontheimer establecieron una clasificacién que
diferencia las manifestaciones cutdneas en especificas o
inespecificas segun la presencia o ausencia de dermatitis
de interfase"®’. De acuerdo a las caracteristicas clinicas e
histopatoldgicas y la duracién de las lesiones, las mani-
festaciones especificas se pueden clasificar en lupus cutd-
neo agudo (LECA), lupus cutdneo subagudo (LECSA)
y lupus cutdneo crénico (LECC) (Tabla 1)*57. Existen
pocos datos acerca de la relacién entre las lesiones cutd-
neas y la severidad de la actividad del LES®.

El objetivo de este trabajo fue describir las diferen-
tes variantes clinicas del LEC en nuestra poblacién, e
identificar la asociacién con el LES y su actividad, el
grado de severidad, y los drganos y sistemas compro-
metidos de la misma.

MATERIALES Y METODOS

Estudio transversal retrospectivo de pacientes con
diagnéstico de LES y/o LEC evaluados por el Servi-
cio de Dermatologia en el consultorio externo o en
sala de internacién del Hospital Interzonal General de
Agudos San Martin (Ciudad de La Plata), entre mar-
zo de 2015 y abril de 2024. El diagnéstico de LES
lo realizaron médicos reumatdlogos segtin criterios del
SLICC 2012° o de la European Alliance of Associations
for Rheumatology (EULAR) 2019", y el del LEC mé-

dicos dermatélogos de nuestro servicio segtn criterios
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clinicos y/o histopatolégicos. Se incluyeron pacientes
> a 15 afios, de ambos sexos.

Se recabé informacién referida a la edad, sexo, ma-
nifestaciones cutdneas especificas e inespecificas, diag-
néstico previo de LES y actividad, grado de severidad
y Organos y sistemas comprometidos por la actividad
del mismo, diagndstico previo o concomitante de otra
colagenopatia y tratamiento en curso.

Laactividad del LES se evalué mediante el SLEDAI-2K
y se tuvieron en cuenta 3 o mds puntos para definirla*“.
Se consider actividad leve con una puntuacién <6, mo-
derada entre 7-12 y grave 213°. Las manifestaciones cu-
tdneas se categorizaron segtn la clasificacion de Gilliam
y Sontheimer y el consenso de la Sociedad Argentina de
Dermatologia®’. Las tlceras orales se consideraron den-
tro de las manifestaciones inespecificas.

Dado que los pacientes con lupus eritematoso
pueden presentar multiples consultas por diversas ma-
nifestaciones clinicas, se registré la primera de cada
una de las manifestaciones cutdneas observadas. Las
consultas se dividieron en grupos segin el nimero de
manifestaciones cutdneas y la presencia de lesiones es-
pecificas y/o inespecificas.

La informacién se obtuvo a partir de las historias
clinicas del Servicio de Dermatologfa.

Analisis estadistico

Se analizaron las variables cuantitativas y, de acuer-
do a la presencia de normalidad, se expresaron como
media y desvio estdndar (DE) o mediana y rango inter-
cuartilico. Las variables cualitativas se expresaron como
porcentajes y el andlisis por subgrupo se realizé utili-
zando chi-cuadrado o prueba exacta de Fisher, segin
correspondiera. Posteriormente se evalué la asociacién
entre las manifestaciones cutdneas del lupus eritemato-
so y la actividad sistémica del mismo. Se considerd sig-
nificativo un valor de p<0,05 y para el andlisis de datos
se utiliz el programa estadistico STATA versién 15.1.
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Manifestaciones cutdneas especificas Lupus cutaneo agudo

Manifestaciones cutaneas inespecificas

LED: lupus eritematoso discoide.

Localizado: eritema en alas de mariposa
Generalizado. dermatitis lipica fotosensible
Ampollar

Simil necrlisis epidérmica toxica (NET)

Lupus cutaneo subagudo

Anular

Papuloescamoso

Formas raras: exantematosa, pitiriasiforme, eritrodermia exfoliativa,
eritematofolicular, anular acral

Vesicoampollar anular

Simil NET

Lupus cutaneo crénico

Discoide (LED): localizado o generalizado
Hipertréfico o verrugoso

Tdmido

Sabafidén

Mucoso

Paniculitis ldpica

Lupus liquen

Lupus comedoniano

Otros

Lupus neonatal

Lupus eritematoso sistémico infantil
Lupus eritematoso por drogas

Alopecia difusa: “peladoide”, localizada y no cicatrizal
Telangiectasias periungulares

Hemorragia en astilla

Gangrena

Parpura

Vasculitis

Livedo reticularis y racemosa

TABLA 1: Manifestaciones cutdneas del lupus eritematoso.

RESULTADOS

Se incluyeron 78 pacientes y se registraron 93 con-
sultas de las cuales 85 (91,40%) correspondieron a mu-
jeres y 8 a hombres (8,60%). La mediana de edad fue
de 40 anos (RIC 27-48). En 67/93 de las consultas se
objetivaron manifestaciones cutdneas de lupus eritema-
t0s0, 44 presentaron un solo tipo de lesién en la piel, 14
dos lesiones distintas y 9 tres 0 mds. En un 86,57% de
las atenciones médicas de pacientes con LEC se constaté
diagndstico previo de LES. Los datos demograficos, el
diagnéstico previo, o concomitante de otra colagenopa-
tia, y el tratamiento en curso se describen en la Tabla 2.

Las manifestaciones especificas se encontraron en
48/67 de las visitas de personas con LEC (71,64%). La
forma mids frecuente fue el LECC en 32/48 (66,67%)
y 8 presentaron mds de un subtipo distinto. El lupus
eritematoso discoide (LED) fue el mds encontrado en
26/32 (81,25%), seguido en orden de frecuencia por

el lupus mucoso en 8/32 (25%), el lupus sabanén en
5/32 (15,63%), y el lupus tumidus, lupus hipertréfico
y paniculitis lpica en 1/32 (3,13%) cada uno. En un
30,77% de las atenciones de casos con LEC coexistian
lesiones del LED y lupus mucoso. En el 100% de las
consultas del LED se objetivé compromiso de cabeza
y cuello, y en 6/26 (23,08%) afectacién concomitante
de otras zonas como miembros superiores (6/6), tron-
co (5/6) y miembros inferiores (4/6) (Foto 1).

El LECA se encontré en 24/48 de las consultas de
pacientes con LEC (50%); 12 de ellas tenfan el subti-
po generalizado, 8 localizado, 2 LECA simil necrélisis
epidérmica toxica (NET) y 2 LECA ampollar (Foto 2).

El LECSA fue la manifestacién especifica menos
frecuente en 9/48 de las atenciones de casos con LEC
(18,75%), en las cuales 6 presentaron LECSA psoria-
siforme (Foto 3) y 3 LECSA anular.
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Las manifestaciones inespecificas aparecieron en
30/67 de las consultas de pacientes con LEC (44,78%).
La forma mis frecuente fue la alopecia difusa en 16/30
(53,3%) (Foto 4), seguida por las dlceras orales en
10/30 (33,33%), el livedo reticularis y racemosa en
5/30 (16,67%), la vasculitis en 5/30 (16,67%) y la
parpura en 1/30 (3,33%).

En la mayoria de las consultas se observaron ma-
nifestaciones cutdneas especificas exclusivas (37/67),

mientras que un niimero menor presenté solo inespe-
cificas (19/67) y la minorfa ambas (11/67).

En cuanto a la actividad del LES, 21 consultas de las
67 de pacientes con manifestaciones cutdneas presentaron
LES activo (31,34%); 9 de ellas tenfan compromiso mo-

derado (42,86%), 6 leve (28,57%) y 6 severo (28,57%)).
En la mayoria (19/21) se objetivé hipocomplementemia,
seguida de citopenias (13/21), anti-DNAdc (9/21), alo-
pecia difusa (9/21), compromiso renal (8/21), exantema
(7/21), Glceras orales (6/21), fiebre (3/21), miositis (2/21)
y compromiso del sistema nervioso (2/21). El andlisis es-
tadistico se detalla en la Tabla 3.

El grupo con lesiones inespecificas y especificas de
manera simultdnea y el grupo con tres o més lesiones
cutdneas distintas se asociaron estadisticamente con la
actividad y con un grado moderado de la misma. Fue
significativa la asociacién de la actividad de ambos gru-
pos con alopecia, hipocomplementemia, anti-DNAdc

y tlceras orales (Tabla 4).

COMENTARIOS

|
FOTO 2: Lupus eritematoso cutdneo agudo ampollar.

FOTO 3: Lupus eritematoso cutaneo subagudo psoriasiforme.
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FOTO 4: Alopecia difusa (lupus hair).
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Datos demograficos n=93
Sexo, n (%) F 85(91,4%)
M 8 (8,6%)
Edad, mediana (p25-75) 40 (27-48)
Lupus eritematoso, n (%)
Manifestaciones cutaneas del lupus 67 (72%)
Diagndstico previo de LES 84(90,3%)
Diagndstico previo de LES en pacientes con manifestaciones cutaneas 58 (86,6%)
Diagnéstico de otras colagenopatias, n (%) 15 (16,1%)
Sindrome antifosfolipidico n
Artritis reumatoide 3
Esclerosis sistémica 2
Enfermedad mixta del tejido conectivo 1
Dermatomiositis 1
Sindrome de Sjogren 1
Sindrome de Raynaud 1
Tratamiento previo, n (%) 79 (73,5%)
Hidroxicloroquina 7
Corticoides sistémicos 51
Mofetil micofenolato 12
Metotrexato n
Azatioprina 10
Belimumab 3
Ciclosporina 1
Rituximab 1
Abatacept 1

F: femenino; M: masculino; LES: lupus eritematoso sistémico.
TABLA 2: Datos demogréficos, presencia de otras colagenopatias y tratamiento previo.

| | | AdividaddelLES(%) leve | __ Moderado | __Severo |

n % No Si p No Si p No Si p No Si p

Ndmero de manifestaciones en la piel

Uno 44 657 381 619 0006 - - - - - -

Dos 14 209 159 95 0,7** - - - - - -

Tres 0 mds 9 134 4,8 286 001** 9,2 167 05** 7,1 333 0,04** 8 333 0,1**
Tipo de manifestaciones en la piel

Manifestaciones cutdneas 37 552 8,4 588 0,05% - - - - - -

solo especificas

Manifestaciones cutaneas 19 284 83 364 002*%* - - - - - -

solo inespecificas

Ambos tipos M 164 81 333 0,03** 164 167 1** 12 44 0,03** 147 333 02**

LES: lupus eritematoso sistémico; SLEDAI-2k: Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index 2000.
*Chi cuadrado; **Prueba exacta de Fisher.

TABLA 3: Asociacién entre el tipo y el nimero de manifestaciones cuténeas y la actividad del lupus eritematoso sistémico.
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Organos y sistemas
comprometidos

por la actividad

Rifién 27,3 89
Exantema 9,1 10,7
Citopenias 36,4 16,1
Sistema nervioso 0 3,6
Alopecia 54,5 54
Hipocomplementemia 63,6 214
Anti-DNAdc 36,4 89
Fiebre 9,1 3,6
Miositis 9,1 18
Ulceras orales 36,4 3,6
*Prueba exacta de Fisher.

Manifestaciones cutaneas Tres 0 mas
especificas + inespecificas lesiones cutaneas

0,11* 22,2 71 0,17*
1* 11 71 0,52*
0,20% 333 1,9 0,11*
1* 0 24 1*
0* 55,6 438 0%
0,01* 66,7 15,5 0*
0,03* 333 71 0,04
0,42* 1,1 24 0,27*
0,30% 1n1 1.2 0,19%
0,01* 444 24 0*

TABLA 4: Asociacion entre la presencia de manifestaciones cutdneas especificas e inespecificas de manera simultdnea y la presencia de tres o mas lesiones

cutdneas con los 6rganos y sistemas comprometidos por la actividad.

En este estudio se observé que las manifestaciones
cutdneas especificas predominaron sobre las inespecifi-
cas, lo que coincide con hallazgos encontrados en otros
trabajos realizados por médicos dermatélogos''%. Sin
embargo, esto difiere de los resultados encontrados en
estudios de los Servicios de Reumatologfa'®. Este he-
cho podria explicarse por una mayor derivacién al Ser-
vicio de Dermatologfa de las formas especificas. Den-
tro de este grupo, el LECC fue el mds frecuente con
un predominio del subtipo LED. Este dltimo se puede
clasificar en localizado, cuando compromete la piel por
encima del cuello, y generalizado cuando afecta por
encimay por debajo del mismo con predileccién por la
region extensora de los miembros superiores®'*. Suelen
ser dreas visibles del cuerpo por lo que produce una
gran repercusién psicosocial'®. Todos nuestros casos
tuvieron compromiso de cabeza y cuello, y un 23,08%
presenté LED generalizado, similar a lo publicado en
la literatura'.

El compromiso de las mucosas en el lupus eritema-
toso puede manifestarse a través de lesiones especificas,
denominadas lupus mucoso, o lesiones inespecificas, ca-
racterizadas por la presencia de tlceras orales. El lupus
mucoso se presenta clinicamente como pdpulas o placas
centrales y estrias blanquecinas radiadas que pueden
acompafarse de erosiones. Si bien cualquier mucosa
puede estar comprometida, lo més frecuente es la afecta-
cién de la mucosa oral y la semimucosa labial (signo de
Grinspan). En la histopatologia se observa una dermati-
tis de interfase, al igual que en el resto de las manifesta-
ciones especificas>*'. En nuestro estudio, el porcentaje
de consultas de pacientes con coexistencia de lupus mu-
coso y LED fue mayor a lo informado (30,77% versus
3-25%). Es importante realizar un seguimiento estricto
de estos pacientes debido al riesgo de evolucién a carci-
noma epidermoide mucoso'”’.

En cuanto al LECA, la forma generalizada se suele
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encontrar solo en un 5-30% de los casos"'“. Sin em-
bargo, en la mitad de nuestras consultas con LECA
se objetivé un compromiso generalizado del mismo.
Consideramos que esto podria deberse a una menor
derivacidn a nuestro servicio de la forma localizada.
Las lesiones ampollares en los pacientes con lupus
eritematoso pueden ocurrir por la formacién de au-
toanticuerpos contra el coldgeno VII, conocido como
lupus ampollar, o por la extensa inflamacién y necrosis
de los queratinocitos o la vacuolizacién de la capa ba-
sal en formas agudas o subagudas del LEC. El lupus
ampollar puede afectar tanto a la piel sana como a la
eritematosa, mientras que el LECA y LECSA ampo-
llar aparecen solo sobre la piel eritematosa y fotoex-

615 En nuestro estudio observamos dos casos

puesta
de LECA ampollar y no se han encontrado datos en
la literatura de la prevalencia del mismo. Esto podria
deberse a la confusidn que suele existir para diferenciar
el lupus ampollar del LECA o del LECSA ampollar.
La histopatologia, la inmunofluorescencia directa con
téenica de salt splity el Enzyme-Linked ImmunoSorbent
Assay (ELISA) contra el coldgeno VII pueden ser ttiles
en estas situaciones®’.

De las consultas por LECSA, la variedad psoriasi-
forme fue mds frecuente que la anular, lo que difiere de
la mayoria de las publicaciones!'.

Con respecto a las lesiones inespecificas, la alopecia
difusa fue el hallazgo mds encontrado. Existen varios
patrones de caida del cabello en los pacientes con lu-
pus eritematoso y estos se pueden clasificar en especi-
ficos cuando se producen por LECA, LECSA, LED
o lupus tumidus; inespecificos como el lupus hair o la
alopecia areata; y alopecias no lipicas como el efluvio
telégeno o andgeno. El lupus hair se describe como la
aparicion de pelos cortos y frégiles en la regién frontal
sin caracteristicas distintivas a la tricoscopia. La preva-

15
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lencia es del 5-30%, lo que coincide con nuestro estu-
dio donde se observé en 16 consultas del total de 67
con manifestaciones cutdneas (23,89%)°.

La mayoria de nuestros pacientes tenfa diagndstico
previo de LES. Existen pocos datos acerca de la asocia-
cién entre las lesiones cutdneas y la severidad de la acti-
vidad del LES. Zetevi¢ ez dl. publicaron un estudio de
66 pacientes y describieron una asociacidn significativa
entre el grupo de pacientes con manifestaciones cutd-
neas inespecificas exclusivas y la actividad sistémica de
la enfermedad, y el grupo de pacientes con manifesta-
ciones inespecificas y especificas de manera concomi-
tante y la actividad sistémica del lupus®. En nuestro
trabajo solo encontramos una asociacién estadistica-
mente significativa entre la presencia de lesiones en la
piel inespecificas y especificas de manera simultdnea y
la actividad sistémica. Dicha actividad se correspon-
dié con un SLEDAI-2K moderado a expensas prin-
cipalmente de la alopecia, la hipocomplementemia,el
anti-DNAdc y las tlceras orales. Zeéevi¢ ez dl. definen
que la cantidad de tipos diferentes de lesiones cutdneas
se relaciona con la actividad de la enfermedad, de tal

1. Vale ECS, Garcia LC. Cutaneous lupus erythematosus: a review
of etiopathogenic, clinical, diagnostic and therapeutic as-
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Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index-2000
to define active disease and minimal clinically meaningful
change based on data from a large cohort of systemic lupus
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of “lupus”: systemic lupus erythematosus and beyond. Int J
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gentina. 2016. Disponible en: https://sad.org.ar/wp-content/
uploads/2019/10/LUPUS-FINAL-07122016.pdf.
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1981;4:471-475.
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sions-an indicator of disease activity in systemic lupus erythe-
matosus? Lupus. 2001;10:364-367.

9. Petri M, Orbai AM, Alarcén GS, Gordon C, et dl. Derivation and

manera que uno o dos tipos de lesiones suelen indi-
car una enfermedad menos activa, mientras que tres
o mds tipos sefialan una enfermedad mds activa®. Sus
hallazgos coinciden con los de nuestro estudio porque
el grupo con tres 0 mds lesiones cutdneas distintas se
asocié a una actividad moderada del LES. Ademis,
en nuestra investigacién encontramos una asocia-
cién significativa entre la actividad de la enfermedad
con los hallazgos de alopecia, hipocomplementemia,
anti-DNAdc y dlceras orales.

CONCLUSIONES

La presencia simultdnea de lesiones cutdneas ines-
peciﬁcas y especiﬁcas, asi como tres o més tipos de le-
siones distintas en la piel, se asociaron con un aumento
en la actividad de la enfermedad, principalmente con
alteraciones clinicas como alopecia y tlceras orales, y
alteraciones de laboratorio como hipocomplemente-
mia y anticuerpos anti-DNAdc. Estos hallazgos mo-
tivan a realizar estudios prospectivos que cuenten con
un nimero mayor de pacientes.
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Penfigoide de la mucosa ocular con buena
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Ocular mucous membrane pemphigoid with good response to

cyclophosphamide
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RESUMEN

El penfigoide de las mucosas es una enfermedad ampollar autoinmune,
infrecuente, de curso cronico, que puede producir secuelas cicatrizales. Se
caracteriza por afectar mucosas y, en algunos casos, la piel. El diagnéstico
suele ser un desafio y debe ser precoz para evitar las secuelas cicatrizales.
Se recomienda iniciar tratamiento temprano. Presentamos dos casos de

ABSTRACT

Mucosal pemphigoid is a rare autoimmune blistering disease with a chronic
course that can produce scarring sequelae. It is characterized by affecting
the mucous membranes and in some cases the skin. The diagnosis is usually
a challenge and it must be early to avoid scarring. Early treatment is reco-
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penfigoide de las mucosas con afectacion ocular, con rapida y satisfactoria
respuesta a la ciclofosfamida endovenosa.

Palabras clave: penfigoide de las mucosas, penfigoide cicatrizal, enfer-
medades ampollares autoinmunes, ciclofosfamida, penfigoide ocular.
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mmended. We present two cases of ocular mucosal pemphigoid with rapid
and satisfactory response to intravenous cyclophosphamide.

Key words: mucosal pemphigoid, cicatricial pemphigoid, autoimmune blis-
tering diseases, cyclophosphamide.
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INTRODUCCION

El penfigoide de las membranas mucosas es una
enfermedad ampollar subepidérmica mediada por au-
toanticuerpos, de curso crénico y con tendencia a la
cicatrizacién. Cuando compromete la mucosa ocular,
puede evolucionar hasta la pérdida visual afectando la
calidad de vida de los pacientes. Es fundamental el tra-

tamiento temprano y agresivo ya que el estadio cicatrizal
es irreversible. Los principales objetivos del tratamiento
son detener la progresién de la enfermedad, aliviar los
sintomas y prevenir las complicaciones a largo plazo'™.
Presentamos dos casos de penfigoide de la mucosa ocu-
lar grave con éptima respuesta a la ciclofosfamida.
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SERIE DE CASOS

Caso clinico 1

Mujer de 81 afos, sin antecedentes de relevancia,
consulté por xeroftalmia, epifora e inyeccidén conjun-
tival de 10 afios de evolucién. Realizé multiples tra-
tamientos locales, sin respuesta y con progresién de
la signo-sintomatologfa. Al examen fisico presentaba
triquiasis, lagrimeo, fotofobia, inyeccién conjuntival y
disminucién de la apertura palpebral compatible con
un estadio Foster 2 (Foto 1 y Tabla)®. No presentaba
compromiso cutdneo ni de otras mucosas. Se realizd
biopsia de conjuntiva con hematoxilina y eosina, y con
técnica de inmunofluorescencia directa (IFD) se con-
firmé el diagnéstico presuntivo de penfigoide de las
mucosas. Se instaurd tratamiento con glucocorticoides
(GO) 1 mg/kg/dia, micofenolato de mofetilo (MMF)
2 g/dia y dapsona 100 mg/dia. Por buena respuesta

clinica se decidié suspender la dapsona, descender pro-

FOTO 1: Disminucién de la apertura ocular, triquiasis e inyeccion
conjuntival.

Caso clinico 2

Varén de 56 afios, con antecedentes de hiperten-
sién arterial, glaucoma, maculopatia, desprendimiento
de la retina izquierda, obstruccién de la vena central de
la retina izquierda y cirugia de cataratas, consulté por
inyeccién conjuntival y fotofobia de 8 meses de evo-
lucién posterior a dicha cirugfa. Realizé multiples tra-
tamientos locales sin respuesta. Al examen fisico pre-
sentaba inyeccién conjuntival bilateral, simbléfaron en
dngulos internos bilaterales, arco senil bilateral, disco-
ria derecha, triquiasis bilateral leve, hallazgos compa-
tibles con estadio Foster 3, sin otras lesiones en piel ni
mucosas (Foto 3). Se realiz6 una biopsia conjuntival e
IFD que fue positiva para IgG e IgA lineal en la zona

gresivamente la dosis de GC y continuar con MME
Luego de discontinuar su seguimiento por 2 afios, se
constat6 exacerbacién de las lesiones asociada a dismi-
nucién de la agudeza visual. Se realizd interconsulta
con el Servicio de Oftalmologia que informé que la
enfermedad se encontraba activa, en estadio Foster 2, y
se decidié iniciar con ciclofosfamida endovenosa (EV).
Se realizaron pulsos mensuales de 500 mg de ciclofos-
famida por 3 meses. Luego del primer pulso, la pacien-
te evidencié notable mejoria de la inyeccién conjun-
tival y apertura ocular (Foto 2). No presentd efectos
adversos asociados a la infusién y se realizé control de
hemograma a los 10 dias luego de cada infusién, sin
alteraciones. La paciente contintia en seguimiento, sin
reactivacion de la patologia, con MMF 2 g/dia y plas-
ma autdlogo en plan de trasplante de cérnea.

FOTO 2: Franca mejoria de la inyeccion conjuntival, de la triquiasis y
apertura ocular.

de membrana basal compatible con penfigoide de la
mucosa ocular. Se instauré tratamiento con pulsos
mensuales durante 3 meses de ciclofosfamida 500 mg
y metotrexato (MTX) 15 mg semanal asociado a trata-
miento tépico con ciclosporina 0,1% y 4cido félico 5
mg semanal, con buena tolerancia al esquema terapéu-
tico. Se observé mejorfa de la inyeccidén conjuntival
luego del primer pulso de ciclofosfamida, de la foto-
fobia asociada a la desaparicién de la triquiasis y de la
disminucién del requerimiento de ligrimas artificiales
(Foto 4). El paciente continda en seguimiento por el
Servicio con MTX 15 mg/semanal via oral sin nuevas
recaidas.
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FOTO 3: Inyeccién conjuntival, simbléfaron en dngulo interno y triquiasis.

DISCUSION

El penfigoide de las membranas mucosas (PMM)
es una enfermedad ampollar subepidérmica mediada
por anticuerpos, caracterizada por un curso crénico
con tendencia a la cicatrizacién'. Afecta con mayor
frecuencia al sexo femenino a partir de la sexta década
de la vida'.

Si bien en la literatura se describe la mucosa oral
como la principal afectada, en nuestra experiencia a
lo largo de 10 anos de evaluacién encontramos 34 pa-
cientes con PMM de los cuales el 85,92% present6
compromiso ocular’®. Los blancos antigénicos se en-
cuentran en la membrana basal; el més frecuente es el
antigeno menor del penfigoide ampollar (BP180 o co-
ldgeno XVII), aunque en algunos casos pueden cons-
tatarse anticuerpos dirigidos contra el antigeno mayor
del penfigoide ampollar (BP230), la integrina a6-B4,
la laminina 332 y el coldgeno VII.

El penfigoide de la membrana ocular es una for-
ma de presentacién del PMM, y se caracteriza por una
conjuntivitis bilateral crénica con periodos de remi-
sidn, exacerbacién y recaidas®’. Clinicamente los pa-
cientes consultan por irritacién ocular, ardor, lagrimeo
y sensacion de cuerpo extrafio, y al examen ocular pue-
den presentar simbléfaron, triquiasis (que se manifiesta
como signo temprano), puntos lagrimales fiméticos y
acortamiento de los fondos de saco con posterior xe-
roftalmia y entropidn cicatrizal®?.

El diagnéstico suele ser tardio por la presentacién
clinica inespecifica, el curso intermitente de la enfer-
medad y la pobre sensibilidad de las pruebas diagnés-
ticas. Sin tratamiento, el 75% de los casos puede desa-
rrollar pérdida visual debido a complicaciones oculares
importantes (ojo seco grave, erosiones corneales, que-
ratinizacién corneal, entropién, simbléfaron)*S.
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FOTO 4: Marcada mejoria de la inyeccién conjuntival y de la triquiasis luego
del tercer pulso de ciclofosfamida.

La sospecha clinica es fundamental en el diagnés-
tico, y la confirmacién se realiza a través de la biop-
sia conjuntival y la IFD. La histopatologia muestra
ampollas subepiteliales con infiltrado inflamatorio,
con linfocitos, eosinéfilos y neutréfilos similar a otros
penfigoides®. La IFD evidencia depésito lineal de in-
munoglobulina G, M y/o A, y fraccién 3 del comple-
mento en la membrana basal. En estudios recientes se
demostré que solo el 50% de los pacientes tiene IFD
positiva y un 26% requiere multiples biopsias para un
resultado positivo®”®. Es importante tener en cuenta
que en el 42% de los casos, sin evidencia clinica de
inflamacién ocular, evoluciona con complicaciones
cicatrizales, observdndose en la histopatologia células
inflamatorias en una conjuntiva blanca (inflamacién
blanca)>‘. Ante estos hallazgos, algunos autores reco-
miendan iniciar tratamiento adn sin tener la confirma-
cién por la IFD, solo con la sospecha clinica, evitando
asi el deterioro irreversible provocado por el PMM’.

Con respecto al tratamiento, los principales obje-
tivos apuntan a detener la progresién de la enferme-
dad, aliviar los sintomas y prevenir las complicaciones
a largo plazo con terapia sistémica’. El tratamiento del
PMM se clasifica segtin el riesgo de cicatrizacién sien-
do la afeccién ocular de alto riesgo’. La clasificacién
clinica de la gravedad se basa en la escala de Foster (Ta-
bla), fundamental a la hora de iniciar el tratamiento®.

La ciclofosfamida se emplea en pacientes con Foster
1-4 asociado a otras terapias sistémicas cuando no es
posible otra medicacién. Con el inicio temprano de la
ciclofosfamida en pulsos se obtiene una rdpida respues-
tay se prolongan las remisiones, y se indica también en
pacientes con enfermedad rdpidamente progresivay en
aquellos que son refractarios a inmunosupresores>”'°.
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Si no se obtiene respuesta, se sugiere tratamiento con
rituximab, luego inmunoglobulina EV y por altimo
biolégicos (anti-TNFa)®’. El tratamiento tdpico se
ha utilizado solo en el manejo sintomdtico ya que no
controla la actividad de la enfermedad, ni previene su
progresion''. En los casos presentados, los pacientes
obtuvieron una rdpida y sostenida respuesta a la ciclo-
fosfamida EV. Es un agente alquilante que interfiere
con la replicacién del ADN al fijar un grupo alquilo a
la base de la guanina, lo que provoca la muerte celu-
lar. No se observaron diferencias en la eficacia entre la
administracion oral y EV; esta tltima demostré mayor
seguridad y una menor dosis acumulativa con menor
riesgo de desarrollar cistitis hemorrdgica e inducir neu-
tropenia transitoria y menor riesgo de infecciones en
comparacién con su administracién oral'®'*!3. Los
pulsos EV a dosis bajas (desde 500 mg/mensual) son
eficaces y se prefieren en pacientes adultos debido a las
comorbilidades asociadas y por la posibilidad de pre-
sentar efectos adversos” 14,

Respecto de los efectos adversos, las nduseas son mds
habituales en los pulsos intravenosos, por lo cual se re-
comienda la profilaxis antiemética. La mielosupresion
es un efecto secundario agudo frecuente y dependien-
te de la dosis. Es necesario un control de laboratorio
(hemograma inmediatamente después del tratamiento
y a los 10-14 dias de cada pulso) para ajustar la dosis,

la f6rmula leucocitaria debe mantenerse por encima de
3500-4000/ml'>'"2. Si el valor de neutréfilos es bajo,
pueden utilizarse factores estimulantes de colonias. Se
recomienda profilaxis frente a Preumocystis jirovecii con
trimetoprima/sulfametoxazol 160/800 mg trisemanal.

La ciclofosfamida, como efecto adverso frecuente,
produce cistitis hemorrdgica, con una incidencia va-
riable segin las dosis empleadas. Se debe a la irrita-
cién que ocasiona la acroleina en el epitelio urotelial.
Este efecto adverso se presenta en forma mds frecuente
cuando se administra en forma oral. Se recomienda
aumentar la ingesta liquida via oral, evitar la medica-
cién por la noche y vaciar la vejiga antes de acostarse.
En los pulsos EV se deben administrar fluidos para for-
zar la diuresis'. El uso de mesna como profilaxis de la
cistitis hemorrdgica se emplea en pacientes que reciben
altas dosis de ciclofosfamida (50 mg/kg o 2 mg/m?)
con divergencias en su uso en la literatura, de esta
forma los pacientes no requirieron su uso'>". El otro
efecto secundario caracteristico es la toxicidad go-
nadal, especialmente con el tratamiento oral. Puede
producirse fallo ovdrico prematuro, azoospermia, al-
teraciones menstruales e infertilidad potencialmente
irreversibles. La recomendacién es evitar la ciclofosfa-
mida en personas en edad reproductiva. Cada paciente
es evaluado de forma individual; en algunos casos es
necesario considerar la ovopreservacién'?.

Estadio de Foster

I Fibrosis subepitelial e inflamacién conjuntival

Il Retraccion de la conjuntiva y acortamiento de los fornices

Ml Formacion de simbléfaron
v Formacion de anquilobléfaron
Modificada de referencia 2.

TABLA: Estadios de Foster.

CONCLUSIONES

La calidad de vida del paciente con PMM depende
del diagnéstico y del tratamiento temprano pese a ser
una enfermedad crénica y evolutiva. Se debe realizar el
diagndstico diferencial con otras entidades por lo cual
el trabajo interdisciplinario es fundamental, al igual
que el seguimiento periédico que asegure un adecuado
control de las lesiones, ajustando las dosis y las pautas

del tratamiento. Presentamos dos pacientes con buena
respuesta a la ciclofosfamida, una opcién terapéutica
econdémica y util cuando otras medicaciones no se
encuentran disponibles. Sin embargo, a pesar de los
buenos resultados iniciales, la enfermedad puede evo-
lucionar y ser refractaria a rituximab. En estos casos se
plantea el uso de otros biolégicos como el bortezomib
o pequefias moléculas como los inhibidores JAK.
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Transient lingual papillitis
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RESUMEN

La papilitis lingual transitoria (PLT) corresponde a la inflamacion agu-
da, dolorosa y transitoria de una o més papilas linguales fungiformes.
Puede presentarse tanto en nifios como en adultos y su etiologia es
multifactorial. El cuadro clinico se caracteriza por papulas pequefas
en el dorso de la lengua, con afectacion localizada o generalizada. El

ABSTRACT

Transient lingual papillitis (TLP) corresponds to the acute, painful and tran-
sient inflammation of one or more fungiform lingual papillae. It can occur
in both children and adults, and its etiology is multifactorial. It is characte-
rized by small papules on the dorsum of the tongue, with localized or ge-
neralized involvement. The diagnosis is clinical, and the treatment consists
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diagnéstico es clinico, y el tratamiento consiste en aliviar los sintomas
y en corregir los factores desencadenantes. En este articulo presenta-
mos los casos de un nifio y una adulta con PLT idiopética.

Palabras dave: papilitis lingual transitoria, papilitis lingual, papilas
fungiformes.
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of relieving symptoms and correcting triggering factors. In this article we
present a child and an adult with idiopathic TLP

Key words: transient lingual papillitis, lingual papillitis, fungiform
papillae.
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INTRODUCCION

La papilitis lingual transitoria (PLT) corresponde a
la inflamacién aguda, dolorosa y transitoria de una o
mis papilas linguales fungiformes. El término como tal
lo introdujeron Whitaker ¢f 4. en 1996'. Es una en-

22

tidad comun, pero subdiagnosticada y poco reportada.
Puede presentarse tanto en niflos como en adultos, y su
etiologfa probablemente es multifactorial'. En este arti-
culo se presentan dos casos de PLT vy se realiza una re-
vision bibliogréfica de la literatura cientifica disponible.
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SERIE DE CASOS

Caso clinico 1

Nifo de 8 afios, sin antecedentes personales ni fami-
liares relevantes, fue llevado a la consulta por presentar
lesiones en el dorso de la lengua, recurrentes cada 2-3
meses, de inicio agudo, con una duracién aproximada
de 2 dias y autolimitadas. Los episodios no estaban aso-
ciados al consumo de alimentos sélidos ni liquidos espe-
cificos. Al examen fisico presentaba, en el tercio anterior
del dorso de la lengua, pdpulas color mucosa normal y
centro eritematoso, no confluentes, y de menos de 5 mm
de didmetro (Foto 1). No presentaba signos de trauma
fisico en bordes ni en el vértice de la lengua. En este con-
texto clinico se arribé al diagnéstico de PLT idiopdtica.

FOTO 1: Lesiones en el tercio anterior del dorso de la lengua en un nifio de
8 afos.

COMENTARIOS

La papilitis lingual transitoria (PLT) es una entidad
comun, pero posiblemente subdiagnosticada. Respecto
de su epidemiologia, es mds frecuente en mayores de 30
afios y en mujeres, aunque puede presentarse a cualquier
edad, como lo evidencia uno de nuestros casos'?. Su etio-
logia no se conoce con certeza, aunque probablemente
sea multifactorial. La hipdtesis mds aceptada es que el
principal desencadenante implicado sea la irritacién fi-
sica (trauma mecdnico) o quimica de cualquier tipo, ya
sea aguda o crénica'?. Sin embargo, se han comunicado
multiples asociaciones posibles (Cuadro)'. De especial
interés es la relacién con las infecciones virales, la cual
se plantea a partir de la afectacion de varios integrantes
de una misma familia**. Esta forma, denominada en la
literatura como papilids lingual familiar eruptiva o pa-
pilitis lingual eruptiva con transmisién intrafamiliar, es
mds frecuente en nifos y puede afectar la lengua de for-
ma generalizada. En el caso de nuestros pacientes, no se
encontraron posibles desencadenantes.

GONZALEZ S ET AL. PAPILITIS LINGUAL TRANSITORIA / TRABAJO ORIGINAL

Caso clinico 2

Mujer de 34 afios, sin antecedentes personales ni
familiares relevantes, consultd por lesiones urentes en
el dorso de la lengua, recurrentes, con una duracién
aproximada de 3 dias y autolimitadas. Los episodios
no estaban asociados a sintomas ni signos sistémicos,
ni a desencadenantes especificos. Al examen fisico pre-
sentaba, en el tercio anterior del dorso de la lengua,
pépulas color mucosa normal y centro eritematoso,
en parte asociadas a parches eritematosos (Foto 2). En
base a la anamnesis y al examen fisico se confirmé el
diagnéstico de PLT idiopdtica.

FOTO 2: Lesiones en el tercio anterior del dorso de la lengua en una mujer
de 34 afios.

La PLT es de inicio agudo y evolucién autolimitada,
con un rango de duracién que va desde horas a dias lle-
gando incluso hasta las 3 semanas’. El cuadro clinico se
caracteriza por pdpulas pequenas, de color mucosa nor-
mal, eritematosas o blanquecino-amarillentas, aunque
pueden ser de cualquier color por efecto de los agentes
externos (alimentos, tabaco o firmacos), con o sin su-
perficie hiperqueratdsica*®. Los sintomas mds comu-
nes son dolor, ardor, parestesias y prurito, los cuales em-
peoran con irritantes, no obstante el cuadro puede ser
asintomdtico. En los casos con afectacién familiar, se ha
reportado la presencia de fiebre, sialorrea, adenopatias
y queilitis angular®®. Debido a la ubicacién anatémica
de las papilas fungiformes, las lesiones se localizan en el
dorso de la lengua, especialmente en sus bordes y vérti-
ce. La afectacién puede ser: a) localizada: un 4rea lingual
(vértice, bordes, etc.); b) generalizada: varias dreas lin-
guales’. En nuestros pacientes, la PLT resulté concor-
dante con las caracteristicas descritas en la literatura.
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El diagnéstico es clinico. Sin embargo, en base a
los casos reportados en la literatura, la histopatologia
se caracteriza por paraqueratosis y acantosis con es-
pongiosis, y exocitosis linfocitaria o neutrofilica con
microabscesos"*¢. También se han detectado microe-
rosiones, grénulos de queratohialina y tumefaccién
de queratinocitos'. A nivel de la ldmina propia, se ha
descrito congestién vascular e infiltrado inflamatorio
mixto, subepitelial y perivascular*¢. Por lo tanto, los
hallazgos son inespecificos y comunes a otros procesos
reactivos de la mucosa oral. En caso de realizar una
biopsia, la forma de la papila fungiforme no debe con-
fundirse con hiperplasia fibrosa, y se deben excluir al-
teraciones citopdticas de tipo viral, infeccién fingica y
displasia epitelial, entre otros.

El diagnéstico diferencial clinico debe hacerse con
“lengua aframbuesada’, atrofia papilar filiforme, geno-
dermatosis y papulosis lingual crénica (Tabla)?’.

El tratamiento consiste en aliviar los sintomas y en
corregir los factores desencadenantes. Se recomienda
evitar el contacto con irritantes, incluyendo productos
de higiene oral y firmacos, y favorecer la ingesta de
alimentos y liquidos frios. En cuanto al uso de agentes

especificos, la calidad de la evidencia no permite hacer
recomendaciones sé6lidas, pero serfan eficaces los en-
juagues salinos, los corticoides tépicos, los anestésicos
locales, los protectores mucosos (hidréxido de mag-
nesio e hidréxido de aluminio) y los antihistaminicos
topicos'®. En funcién de nuestra experiencia clinica,
recomendamos el uso tépico de corticoides asociados a
anestésicos en excipiente adhesivo oral®.

Por tltimo, las recurrencias son posibles, especial-
mente en pacientes con factores desencadenantes no
corregidos o no corregibles.

Estrés psicoldgico

Trastornos del suefio

Alérgenos de contacto

Atopia

Desnutricién

Menopausia

Menstruacion

Lengua geogréfica

Lengua indentada (o festoneada)
Enfermedades gastrointestinales
Infecciones virales

CUADRO: Otras asociaciones de la papilitis lingual transitoria.

“Lengua aframbuesada”

Corresponde a una inflamacion de las papilas fungiformes que se produce sobre un dorso lingual blanquecino. Puede ocurrir

en contexto de infeccion por Streptococcus pyogenes (faringoamigdalitis o escarlatina) o de enfermedad de Kawasaki

Atrofia papilar filiforme

La atrofia de las papilas filiformes hace mds aparente la presencia de las papilas fungiformes. Se produce secundariamente

al consumo de ciclosporina, candidiasis oral, déficit de hierro o quimioterapia

Neurofibromatosis

Papulosis lingual crénica
leve o incipiente de lengua vellosa

Una de sus manifestaciones mucocutdneas es la hipertrofia de las papilas fungiformes
Se caracteriza por una hipertrofia cronica de las papilas filiformes. Es més frecuente en adultos y corresponderia a una forma

TABLA: Diagnéstico diferencial de la papilitis lingual transitoria.

CONCLUSIONES

La PLT es una entidad benigna, multifactorial y
de diagnéstico clinico. Reconocer y descartar correc-
tamente el diagnéstico diferencial permite evitar estu-

BIBLIOGRFIA

1. Whitaker SB, Krupa JJ, Singh BB. Transient lingual papillitis. Oral
Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol Endod. 1996;82:441-445.

2. Kalogirou EM, Tosios Kl, Nikitakis NG, Kamperos G, et dl. Tran-
sient lingual papillitis. A retrospective study of 11 cases and
review of the literature. J Clin Exp Dent. 2017;9:e157-e162.

3. Lacour JP, Perrin C. Eruptive familial lingual papillitis: a new
entity? Pediatr Dermatol. 1997;14:13-16.

4. Roux O, Lacour JP; Paediatricians of the Region var-Cote
d'azur. Eruptive lingual papillitis with household transmission:
a prospective clinical study. Br J Dermatol. 2004;150:299-303.

5. Flaitz CM, Chavarria C. Painful tongue lesions associated with
a food allergy. Pediatr Dent. 2001;23:506-507.

dios y tratamientos innecesarios. Ademds, la identifica-
cién de posibles desencadenantes ayudarfa a prevenir
las recurrencias.

6. Brannon RB, Flaitz CM. Transient lingual papillitis: a papuloke-
ratotic variant. Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol En-
dod. 2003;96:187-191.

7. Bouquot JE, Adibi SS, Sanchez M. Chronic lingual papulo-
sis: new, independent entity or “mature” form of transient
lingual papillitis? Oral Surg Oral Med Oral Pathol Oral Radiol.
2012;113:111-117.

8. Iglesias-Sancho M, Llambi-Mateos F, Salleras-Redonnet M.
Drug compounding for diseases of the oral mucosa. Actas Der-
mosifiliogr. 2020;111:822-828.

GONZALEZ S ET AL. PAPILITIS LINGUAL TRANSITORIA / TRABAJO ORIGINAL



Dermatologfa Argentina Vol. 31 N° 1 Enero-abril de 2025: 25-29 ISSN 1515-8411 (impresa) ISSN 1669-1636 (en linea)

TRABAJOS ORIGINALES

Diagnostico precoz de lepra conyugal.

La importancia de citar a los convivientes

Early diagnosis of leprosy in spouses. The importance of calling cohabitants

Agustina Litter Moser', Julieta Fischer?, Patricia Ferndndez Pardal?, Esteban Maronna® y Viviana Leiro*

RESUMEN

La lepra, o enfermedad de Hansen, es causada por el bacilo Mycobac-
terium leprae/Mycobacterium lepromatosis. El contagio se produce a
través de pacientes baciliferos, afectando predominantemente a los
convivientes. La patologia inicialmente puede ser indolente. Ante un
paciente con diagndstico de lepra (o “caso indice”) se cita a los convi-
vientes en busca de un diagndstico precoz. En caso de presentar lesio-
nes cutdneas, se realizaran los estudios complementarios para arribar

ABSTRACT

Leprosy is caused by the bacillus Mycobacterium leprae/Mycobacterium
lepromatosis. Contagion is through bacilliferous patients, predominantly
affecting cohabitants. The pathology may initially be indolent. When
a patient is diagnosed with leprosy (or “index case”), the cohabitants
are summoned to make an early diagnosis. If skin lesions are present,
complementary studies will be performed to arrive at a diagnosis. If
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al diagnéstico. Si las mismas no se evidencian, se instaura la profilaxis
posexposicién con 600 mg de rifampicina dnica dosis en adultos. Se
presentan dos casos clinicos de lepra conyugal de pacientes que fue-
ron diagnosticadas luego de citarlas al control de sus convivientes.
Palabras clave: lepra, enfermedad de Hansen, Mycobacterium le-
prae, contagio, diagndstico precoz, profilaxis, caso indice, convivien-
tes, lepra conyugal.
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these are not evident, post-exposure prophylaxis is instituted with 600
mg of rifampicin in a single dose. Two dlinical cases of spousal leprosy
are presented in patients who were diagnosed after being summoned
for a control of cohabitants.

Keywords: leprosy, Hansen's disease, Mycobacterium leprae, contagion,
early diagnostic, prophylaxis, index case, cohabitants, spuses.
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INTRODUCCION

La lepra es una enfermedad infecciosa y crénica
causada principalmente por Mycobacterium leprae,
aunque también puede ser originada por Mycobacte-
rium lepromatosis descripta recientemente. Es un baci-
lo 4cido-alcohol resistente de lento crecimiento’.

Estd presente en mds de 180 paises. En 2023 se
notificaron 182815 nuevos casos a nivel mundial (el
68,7% era multibacilar), en su mayoria reportados por

la regién de Asia Sudoriental. Los paises con mayor
reporte de casos son Brasil, India e Indonesia®.

Si bien es poco contagiosa, la transmisién ocurre
a través de pacientes baciliferos, y afecta predominan-
temente a los convivientes por ser contacto estrecho y
prolongado'.

El periodo de incubacién puede extenderse hasta
mds de 5 afios. Compromete la piel, los nervios peri-
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féricos, las mucosas de la via respiratoria superior, los
0jos y, en casos mds severos, puede afectar a algunos
érganos internos’.

El diagnéstico suele retrasarse por la escasez de
los sintomas en sus etapas iniciales (y, por lo tanto,
el paciente no acude a la consulta), asi como por el
desconocimiento de esta enfermedad por parte de los
profesionales del sistema de salud, lo que conlleva en
ambos casos a un diagnéstico tardio®.

Ante un paciente con diagndstico de lepra (o “caso
indice”) se cita a los convivientes para examinar todo
el tegumento. Si presentan lesiones cutdneas, se reali-
zardn los estudios complementarios para arribar a un
diagnéstico temprano. Si las mismas no se evidencian,
se instaura la profilaxis posexposicién con 600 mg de
rifampicina tnica dosis (en adultos)’.

Se presentan dos casos clinicos de lepra conyugal
de pacientes que fueron diagnosticadas luego de citar-
las al control de sus convivientes. La lepra conyugal,
como describe su nombre, es el contagio entre cényu-
ges. A pesar de ser necesario un contacto muy estrecho
y duradero entre un paciente bacilifero y su cédnyuge
genéticamente predispuesto, se trata de una transmi-
sién muy poco frecuente®.

SERIE DE CASOS

Caso clinico 1

Mujer de 62 afios, oriunda de Paraguay, sin ante-
cedentes patoldgicos referidos, fue evaluada junto con
sus dos hijos porque su cényuge habia sido diagnos-
ticado con lepra borderline lepromatosa con sintomas
un afio previo a la consulta. En la evaluacién del grupo
familiar, los hijos no presentaban lesiones. En el caso
de la paciente, se evidenciaron dos placas levemente
eritematosas, anestésicas, no infiltradas, de 2 a 3 cm de
didmetro en el brazo izquierdo y en el muslo homola-
teral (Fotos 1y 2). En este caso, se indicé a los hijos la
profilaxis posexposicién con rifampicina 600 mg Gni-
ca dosis (ajustada al peso y edad en ambos casos)’ y a
la paciente se le realizaron estudios complementarios
para su estudio (Tabla 1). El estudio histopatolégico
de ambas lesiones revelé: dermis con infiltrados in-
flamatorios de disposicion perivascular, perianexial y
perineural, constituidos por histiocitos y linfocitos que
conformaban granulomas y comprometian el 35% de
la superficie de corte de la biopsia del brazo y el 15%
de la biopsia de la pierna (Foto 3). No se identificaron
BAAR con la técnica de Ziehl-Neelsen.

Con estos estudios complementarios se confirmé el
diagnéstico de lepra tuberculoide y se inicié el esque-

ma de la Organizacién Mundial de la Salud (OMS,

Tabla 2) con resolucién ad integrum de las lesiones cu-
tdneas luego de las 6 tomas correspondientes’.

Con respecto al caso indice, hasta el momento
realizé 14 tomas de la OMS por persistir baciloscopia
positiva postratamiento. Presentd resolucién de las le-
siones en la piel, y continta con parestesias y alteracién

de la sensibilidad en los miembros inferiores (discapa-

cidad grado 1).

FOTOS 1y 2: Se evidencian placas levemente eritematosas, anestésicas,
no infiltradas, de 2 a 3 cm de didmetro, en el brazo izquierdo y en el muslo
homolateral.

FOTO 3: Biopsia de piel. Dermis con infiltrados inflamatorios de disposicion
perivascular, perianexial y perineural (HyE, 40x).

Caso clinico 2

Mujer de 31 afios, oriunda de Chaco, sin antece-
dentes patoldgicos referidos, fue citada al control junto
con sus hijos porque su cédnyuge habia sido diagnos-
ticado de lepra lepromatosa en otro centro en el cual
cumpli6é tratamiento por 12 meses y recientemente
habia iniciado seguimiento en nuestro centro.

Al examen fisico ambos hijos no presentaban lesio-
nes. En el caso de la paciente, se observé en la cara pos-
terior del tobillo derecho, a nivel del tendén de Aquiles,
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una placa anular eritematosa con pequefios tubérculos
en su periferia y centro claro de aproximadamente 8 cm
de didmetro (Foto 4); una lesién de similares caracteris-
ticas se repetia en la cara externa de la pierna contralate-
ral (Foto 5). Refirié 7 afios de evolucién con periodos de
remisiones y recurrencias sin diagndstico previo. Ade-
mds, tenfa multiples cicatrices de heridas y quemaduras
en ambas manos secundarias a la falta de sensibilidad
que tenfa en los cuatro miembros (discapacidad grado
2)8. No presentaba estigmas faciales.

En este caso, al hijo mayor se le indic la profilaxis
posexposicién con rifampicina 600 mg tnica dosis y
300 mg para la hija menor (ajustada segin la edad en
ambos casos)’, mientras que a la paciente se le realizaron
exdmenes complementarios para su estudio (Tabla 1).

En la histopatologia de ambas lesiones se observé:
dermis con infiltrados inflamatorios de disposicién
perivascular y perianexial, constituidos por histiocitos
epitelioides que conformaban granulomas y algunos
linfocitos, que comprometian el 30% de la superficie
de corte de la biopsia de la pierna y el 35% de la biop-
sia del tobillo (Foto 6). No se identificaron BAAR con
la técnica de Ziehl-Neelsen.

FOTO 5: Lesion en la pierna izquierda.

Laboratorio

Serologias HTLV, VIH, hepatitis C, hepatitis B, sifilis  No reactivas
Baciloscopia Negativa
Histopatologia

Glucemia: 295. Colesterol total: 272. Triglicéridos: 335

Con el diagnéstico de lepra tuberculoide se inicié el
esquema de la OMS (a realizar 6 tomas mensuales) (Ta-
bla 2). La paciente realizé solo 2 meses de tratamiento,
con posterior abandono del seguimiento. Por otro lado,
su cényuge (caso indice) logré continuar por 12 meses
mds, ausentdndose en los controles posteriores.

FOTO 4: Se evidencia lesion en la cara posterior del tobillo derecho. Placa
anular eritematosa con pequeios tubérculos en su periferia y centro claro
de aproximadamente 8 cm de diametro.

e

— b '

FOTO 6: Biopsia de piel. Dermis con infiltrados inflamatorios de disposicion
perivascular, perianexial y perineural, formando granulomas (flecha roja)
(HyE, 40x).

Hemoglobina 11,6 g/dI

Granulomas perivasculares, perianexiales y perineurales

TABLA 1: Exdmenes complementarios solicitados a ambas pacientes.

Droga Dosis mensual supervisada Dosis diaria domiciliaria

Rifampicina 600 mg =
Clofazimina 300 mg 50mg
Dapsona 100 mg 100 mg

TABLA 2: Tratamiento: esquema de la Organizacion Mundial de la Salud.
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[ | Lepratuberculoide Lepra lepromatosa Lepra borderline lepromatosa

Clinica Piel Placas anestésicas definidas eritematosaso  Macula color “hoja seca” de limites difu- Maculas, papulas, placas infiltradas de co-
con centro claro, alopécicas y anhidréticas  sos. Tubérculos. Estigmas en la cara lor y limites imprecisos, recorte de hostia.
Sin estigmas en la cara
SNP Oligomononeuritis asimétrica Simétrico bilateral. Trastornos tréficos en  Neuritis aguda
los miembros por pérdida de la sensibilidad
Mucosas  Sin compromiso Perforacién del tabique nasal, desviacién ~Sin compromiso
de la tvula, compromiso de la laringe
Histopatologia Granulomas perivasculares, perianexial y ~Células de Virchow perivascular, periane- Infiltrados linfohistiocitarios perivascular,
perineural xial y perineural. Zona de Grenz perianexial, perineural
Baciloscopia Negativa Positiva Mayormente positiva

SNP: sistema nervioso periférico.

TABLA 3: Resumen de las distintas formas clinicas de lepra.

COMENTARIOS

La lepra contraida de una pareja con la que se con-
vive se denomina lepra conyugal®. En 2022 la Argen-
tina notificé 142 nuevos casos?, de los cuales un 7%
correspondi6 a lepra conyugal™.

Frente a un caso indice de lepra se cita a los con-
vivientes o familiares mds cercanos con el fin de reali-
zar un diagndstico precoz para evitar el avance de la
enfermedad y la consecuente aparicidn de secuelas. El
tratamiento especifico cura la patologfa y elimina el
bacilo, pero no trata la discapacidad.

Es importante que el paciente les comente a sus
contactos mds cercanos acerca de la enfermedad que
padece para citarlos, y realizar un examen de piel con
el fin de lograr un diagnéstico precoz y frenar la trans-
misién y, de esta forma, disminuir la discapacidad a fu-
turo. No solo el paciente deberia hacer eso, sino que el
equipo médico tratante tendria que educar al pacien-
te y orientarlo cémo hacerlo. Para esto, se debe con-
cientizar a la poblacién acerca de esta patologia (cuyo
tratamiento es gratuito y efectivo), ya que el estigma
y la discriminacién prevalecen hoy en dia por la falta
de informacién. En la Argentina una forma de lograr
dicha comunicacién es a través de la campana nacional
de lepra'' de concientizacién y educacién que se realiza
la primera semana de octubre y tiene como ¢je el Dia
mundial de la lepra (4ltimo domingo de enero).

Si el conviviente no presenta lesiones en la piel, se
procede a dar la profilaxis posexposiciéon con rifampi-
cina 600 mg unica dosis (dosis en adultos)’. Si tiene
lesiones sugestivas de lepra, los estudios complemen-
tarios que se realizan incluyen biopsia de piel con im-
pronta y baciloscopia (extendido en fresco de puntos
indices frios donde se espera encontrar el bacilo: mu-
cus nasal, codos, rodillas, gliteos, dedos y 16bulo de las

orejas)'?. En algunos centros también se realiza PCR".

La principal via de contagio de esta enfermedad es
a través de las secreciones de la via respiratoria y posi-
blemente por contacto directo'.

Para que una persona contraiga la enfermedad,
debe ser vulnerable y estar en contacto estrecho y pro-
longado (mds de 20 horas semanales por al menos 3
meses al afo)® con un paciente con diagndstico de le-
pra multibacilar no tratado.

Pueden pasar 5 afios desde que la persona entra en
contacto con el bacilo y el desarrollo de las lesiones en
la piel, las cuales al principio pueden ser impercepti-
bles, presentando una o mds miculas eritematosas o
hipocrémicas, con hipoestesia y anhidrosis. Esta es la
forma de inicio de la enfermedad llamada “lepra in-
determinada”. En este periodo el paciente no suele
consultar. De acuerdo con la inmunidad del huésped,
conforme avanza la enfermedad, puede virar hacia el
polo lepromatoso o al tuberculoide (Tabla 3), y de esto
dependerd la manifestacién clinica'.

En la lepra lepromatosa hay activacién del perfil
Th2, con una replicacién constante de bacilos que afec-
ta no solo la piel, sino ademds los nervios periféricos,
las mucosas y los 6rganos internos, generando secuelas
y una gran discapacidad si no se trata a tiempo. En el
caso de la lepra tuberculoide, hay activacién del perfil
Th1 que conduce a una adecuada respuesta celular y
activacién macrofégica con la consecuente destruccién
bacilar'. Solo se comprometen los nervios periféricos
y la piel. En esta tltima se evidencian escasas placas de
bordes netos, eritematosas o con centro claro, anestési-
cas y asimétricas (Foto 1). El compromiso neural pre-
coz genera una oligomononeuritis asimétrica, llevando
a la anestesia.
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El tratamiento de primera linea es el esquema de
la OMS (Tabla 2) que se distribuye gratuitamente a
nivel mundial. Para la lepra paucibacilar (menos de 5
lesiones y baciloscopia negativa) son 6 meses y para
la multibacilar (mds de 5 lesiones o baciloscopia po-
sitiva) 12 meses. También existen otros tratamientos
alternativos’.

En la antigiiedad, debido a la falta de conocimien-
to y de tratamiento farmacoldgico, el contagio era ma-
yor. En la actualidad se cuenta con un mayor conoci-
miento acerca de esta enfermedad: se sabe acerca de su
baja contagiosidad entre cédnyuges, y que el embarazo
es totalmente posible ya que el esquema de la OMS
estd aprobado durante el mismo, asi como en la lac-
tancia”. Sin embargo, atn llama la atencién que un
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gran porcentaje de conyuges no se contagie, aunque
comparta un mismo contexto social y mantenga un
contacto estrecho y prolongado.

CONCLUSIONES

Se presentan dos casos de pacientes que fueron
diagnosticadas tempranamente con lepra tuberculoide
al acudir al control de sus convivientes. Se destaca la
importancia de la bisqueda activa, ya que de otra for-
ma estas pacientes no hubieran consultado por dichas
lesiones. La lepra es una de las principales causas infec-
ciosas de discapacidad, por lo tanto, es fundamental ci-
tar a los convivientes, y realizar un diagnéstico precoz
e instaurar un tratamiento oportuno para brindar una
mejor calidad de vida.
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Panarteritis nodosa en paciente con
inmunodeficiencia primaria

Polyarteritis nodosa in a patient with primary immunodeficiency

Camila Bo', Ludmila Rodriguez?, Carla Chackelevicius®, Karen Ginzburg® y Viviana Leiro’®

RESUMEN

La panarteritis nodosa cutanea, una condicion poco frecuente, es una
vasculitis que afecta a los vasos de pequefio y mediano calibre. Si bien
se ha observado asociacion con infecciones, enfermedades inflama-
torias, farmacos y neoplasias malignas, no se ha encontrado relacion
con inmunodeficiencias en la bisqueda bibliografica realizada. La
fisiopatogenia de la panarteritis nodosa cuténea no estd completa-
mente esclarecida, sin embargo, se postula que podria estar mediada

ABSTRACT

Cutaneous polyarteritis nodosa is a rare type of vasculitis that affects
small and medium-sized blood vessels. While sometimes associated
with infections, inflammatory diseases, drugs, and malignant
neaplasms, no relationship with immunodeficiencies has been found
in reviewed literature. The pathophysiology of cutaneous polyarteritis
nodosa is not completely understood, however, mediation by immune
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por inmunocomplejos. Clinicamente se caracteriza por la presencia de
livedo reticularis y nddulos eritematosos y dolorosos que se ulceran. Se
presenta un caso de panarteritis nodosa cutdnea en una paciente con
inmunodeficiencia primaria.

Palabras clave: panarteritis nodosa cutdnea, inmunodeficiencia
primaria.
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complexes is suggested. Clinically, it is characterized by the presence of
livedo reticularis and erythematous and painful nodules that ulcerate.
A case of cutaneous polyarteritis nodosa is presented in a patient with
primary immunodeficiency.

Key words: cutaneous polyarteritis nodosa, primary immunodeficiency.
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CASO CLINICO

Mujer de 34 afios con antecedentes de sobrepeso,
linfoma de Hodgkin en la infancia e infecciones res-
piratorias recurrentes que requirieron internacién en
varias ocasiones, consult6 por nédulos y tlceras en los
miembros inferiores de 3 meses de evolucidn.

Al examen fisico, a nivel de los miembros infe-
riores, se evidenciaban nédulos dolorosos, algunos
cubiertos por piel normal y otros por piel eritemato-
violdcea, ulcerados en su centro y cubiertos por costra
necroética (Foto 1), y en el parpado superior izquierdo
y el pubis, maltiples pdpulas de color piel normal con
umbilicacién central de aspecto moluscoide (Foto 2).

30

Ante este cuadro clinico, se consideraron los siguien-
tes diagndsticos diferenciales: panarteritis nodosa, otras
paniculitis como el eritema nodoso atipico o la vasculitis
nodular, y mds alejado, micosis profundas como cripto-
cocosis o histoplasmosis. Ademds, debido a la presencia
de moluscos contagiosos diseminados y el antecedente
de infecciones respiratorias graves y recurrentes, se sos-
peché una inmunodeficiencia subyacente.

Se realizaron los siguientes exdmenes complementa-
rios: 1) laboratorio: linfopenia B y T e hipogammaglo-
bulinemia, resto sin particularidades; 2) serologias:

VHC, VHB, VIH, HTLV I y Il y prueba treponémica
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para sifilis (CMIA) no reactivas; 3) cultivo de piel del
nédulo para gérmenes comunes, hongos y micobacte-
rias: negativo; 4) biopsia histopatolégica de nddulo: en
dermis profunda, arteria de pequefio calibre rodeada
por denso infiltrado inflamatorio; en hipodermis, es-
casos infiltrados inflamatorios a nivel septal (Foto 3);
a mayor aumento, denso infiltrado inflamatorio que
comprometia todo el espesor de la pared con presencia
de necrosis fibrinoide (Foto 4). En la interconsulta con
Inmunologfa, se realiz un estudio genético que con-
firmé el diagndstico de inmunodeficiencia primaria
debido a una mutacién en el gen JAK3.

Considerando la clinica, la histopatologia y la muta-
cién en JAK3, se establecié el diagndstico de panarteritis
nodosa en una paciente con inmunodeficiencia primaria.

Como tratamiento de la panarteritis nodosa se indi-
c6 meprednisona 40 mg/dia en dosis decrecientes hasta
su suspension, asociado a metotrexato 15 mg/semanal.
La evolucién fue favorable, con resolucién de la der-

matosis luego de 2 meses de tratamiento. En cuanto

FOTO 1: Nodulos cubiertos por piel eritematovioldcea, ulcerados en su
centro y cubiertos por costra necrética.

a la inmunodeficiencia primaria, el Servicio de Inmu-
nologia indicé inmunoglobulina humana subcutdnea
a dosis de 500 mg/kg cada 28 dias de forma crénica y
la paciente continué seguimiento por dicho Servicio.
Seis meses después, la paciente desarrollé mualtiples
vesiculas agrupadas en ramillete en el muslo derecho,
erosionadas en su centro y cubiertas por una costra
necrética. Ademds, presentaba vesiculas aisladas en el
polo cefélico, el tronco y las extremidades. Ante la sos-
pecha de herpes zdster diseminado, se realizé6 PCR de
las lesiones cutdneas con resultado positivo y se inici6
tratamiento con aciclovir 2 g/dfa endovenoso. Debido
a la falta de respuesta, se aumenté la dosis de aciclo-
vir a 3 g/dia endovenoso durante 14 dias y por indi-
cacién de Inmunologia, a fin de mejorar la respuesta
inmunitaria, se administraron 10 g de gammaglobu-

lina subcutdnea por dnica vez, con buena evolucién y
resolucién del cuadro clinico. La paciente no presentd
reactivaciones de herpes z6ster y continu6 sin lesiones
de panarteritis nodosa.

FOTO 2: Mdiltiples papulas de color piel normal con umbilicacion central de
aspecto moluscoide.

FOTO 3: A nivel de la dermis profunda, se observa arteria de pequefio
calibre rodeada por denso infiltrado inflamatorio. En la hipodermis,
moderado infiltrado inflamatorio a nivel septal (HyE, 100X).
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FOTO 4: Se puede observar la pared de la arteria con denso infiltrado
inflamatorio que compromete todo el espesor de la pared y necrosis
fibrinoide (HyE, 400 X).




Dermatologfa Argentina Vol. 31 N° 1 Enero-abril de 2025: 30-32 ISSN 1515-8411 (impresa) ISSN 1669-1636 (en linea)

DISCUSION

La panarteritis nodosa es una vasculitis multiorgd-
nica que afecta especialmente a los vasos sanguineos de
mediano calibre. La panarteritis nodosa cutdnea es una
variante limitada a la piel caracterizada por nédulos
subcutdneos, de curso crénico, benigno y recurrente,
descrita por primera vez en 1931 por Lindberg'.

Su incidencia y prevalencia se desconocen. Afecta
a cualquier grupo etario y tiene una leve predisposi-
cién por el sexo femenino®. Estd condicién puede estar
asociada con enfermedades inflamatorias, neoplasias
malignas, infecciones o el uso de ciertos firmacos’.
Aunque existen reportes en la literatura que sugieren
una asociacién entre las inmunodeficiencias y las en-
fermedades autoinmunes, incluyendo la vasculitis®,
no se ha encontrado una asociacién especifica entre la
panarteritis nodosa y las inmunodeficiencias en la bus-
queda bibliogrifica realizada.

La fisiopatogenia de esta enfermedad no estd del
todo esclarecida. Se postula que podria estar mediada
por inmunocomplejos, ya que la inmunofluorescencia
directa (IFD) a menudo muestra depésitos de IgM y
C3 dentro de las paredes arteriales afectadas.

La panarteritis nodosa suele presentarse con live-
do reticularis y nédulos eritematosos y dolorosos, que
evolucionan a tlceras y culminan en la formacién
de cicatrices, localizados mds frecuentemente en los
miembros inferiores, como se observa en el caso cli-
nico presentado. Su curso es crénico, con episodios de
exacerbacién y remisién, y puede asociarse a sintomas
extracutdneos como mialgias, artralgias y neuropatia'.

El diagnéstico se basa en la clinica, la histopatolo-
gia y los estudios que permitan descartar el compro-
miso sistémico. La biopsia cutdnea debe incluir tejido
celular subcutdneo, y revela la presencia de vasculitis
leucocitocldstica en arterias de pequefo y mediano ca-
libre de la dermis profunda o la hipodermis®, como se
observé en este caso. Estos hallazgos, junto con la cli-
nica compatible, permitieron confirmar el diagnéstico.
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Segin el grado de compromiso, puede iniciarse tra-
tamiento con antiinflamatorios no esteroides o colchi-
cina. De ser necesario, se prescriben esteroides por via
oral, en dosis de 1 mg/kg/dia. Debido a la evolucién
crénica de esta entidad, se pueden utilizar ahorradores
de esteroides (azatioprina, mofetil micofenolato o me-
totrexato).

En el caso clinico presentado, la presencia de pa-
pulas con aspecto moluscoide, el antecedente de infec-
ciones respiratorias graves a repeticion, el hallazgo de
linfopenia B y T, y la presencia de hipogammaglobuli-
nemia, sugirieron una inmunodeficiencia subyacente.
La biopsia y los estudios serolégicos ayudaron a descar-
tar otras condiciones y, finalmente, el andlisis genético
revel6 una mutacién en el gen JAK3, que confirmé el
diagnoéstico de inmunodeficiencia primaria. Si bien la
paciente presentaba una mutacion en JAK3, fue nece-
sario realizar estudios de funcionalidad para determi-
nar si dicha mutacién provocaba una ganancia o una
pérdida de funcién. Es mds probable que se tratara de
una ganancia de funcién, dado que estas mutaciones
suelen asociarse con autoinmunidad, hipogammaglo-
bulinemia y linfoproliferacién con expansién de célu-
las NK*.

El interés de esta publicacién radica en presentar el
caso de una enfermedad autoinmune en una paciente
con inmunodeficiencia severa, cuyo tratamiento repre-
senta un desafio, ya que el manejo de la enfermedad
autoinmune puede agravar la inmunodeficiencia. Ade-
mds, destacar que en la busqueda bibliogrifica realiza-
da no se encontré asociacién entre la panarteritis no-
dosa y la inmunodeficiencia. Por otra parte, resaltar la
importancia de ciertas manifestaciones clinicas, como
los moluscos contagiosos multiples, para el diagndstico
de inmunodeficiencias subyacentes.

AGRADECIMIENTOS
Al Dr. Esteban Maronna.

4. Kawakami T, Yamazaki M, Mizoguchi M, et dl. High titer of an-
ti-phosphatidylserine-prothrombin complex antibodies in
patients with cutaneous polyarteritis nodosa. Arthritis Rheum.
2007;57:1507-1513.

5. LuoY, Alexander M, Gadina M, O'Shea JJ, et dl. JAK-STAT sig-
naling in human disease: From genetic syndromes to clinical
inhibition. J Allergy Clin Immunol. 2021;148:911-925.

Bo C ET 4AL. PANARTERITIS NODOSA EN PACIENTE CON INMUNODEFICIENCIA PRIMARIA / CASOS CLINICOS



Dermatologfa Argentina Vol. 31 N° 1 Enero-abril de 2025: 33-36 ISSN 1515-8411 (impresa) ISSN 1669-1636 (en linea)

CASOS CLINICOS

Pitiriasis liquenoide cronica
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RESUMEN

La pitiriasis liquenoide cronica (PLC) es una dermatosis poco frecuente
con mayor incidencia en la poblacién pediatrica y con predileccion por
el sexo masculino. Se trata de un trastorno linfoproliferativo T de etio-
logia desconocida que podria estar asociado a infecciones, vacunas o al
uso de algunos medicamentos. Se caracteriza por brotes recidivantes
de papulas eritematoescamosas que remiten en forma espontanea en
semanas o meses pudiendo dejar mdculas hipopigmentadas residua-
les. Describimos el caso de un paciente masculino de 7 afios que con-

ABSTRACT

Pityriasis lichenoides chronica (PLC) is a rare dermatosis with a higher
incidence in the pediatric population and a predilection for males. It s
a T-cell lymphoproliferative disorder of unknown etiology that could
be associated with infections or the use of certain medications. It’s
characterized by recurrent out breaks of erythematous and scalypapules
that spontaneously resolve in weeks or months, potentially leaving
residual hypopigmented macules. We describe the case of a 7-year-
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sultd por presentar papulas eritematoescamosas, pruriginosas, que se
extendian desde el cuello hasta las extremidades respetando el cuero
cabelludo, la cara, las palmas, las plantas y el drea genital de un mes
de evolucion. Se realizaron estudios de laboratorio e histopatologia. Se
arribé al diagndstico de PLCy se instaurd tratamiento con eritromicina
por via oral.
Palabras clave:
linfoproliferativo
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pitiriasis liquenoide cronica, eritromicina,

old male patient who sought medical attention for presenting pruritic
erythematous and scalypapules, extending from the neck to the
extremities but sparing the scalp, face, palms, soles, and genital area.
Laboratory and histopathological studies led to the diagnosis of PLC, and
treatment with oral erythromycin was initiated.

Key words: pityriasis lichenoides  chronica,
lymphoproliferative.
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CASO CLINICO

Un nifio de 7 afios acudié a la consulta con su ma-
dre por presentar multiples pdpulas rojo-amarronadas,
escamosas y pruriginosas, que se extendian desde el
cuello hasta los miembros inferiores respetando el cue-
ro cabelludo, la cara, las palmas, las plantas y el drea
genital, como asi también mdculas hipopigmentadas
principalmente en las regiones deltoidea y escapular de
un mes de evolucién (Fotos 1y 2). Como antecedentes
personales de relevancia, presentaba broncoespasmos
a repeticién, controles peridédicos de salud realizados

regularmente y esquema de vacunacién completo. Al
interrogatorio, su madre menciond haber acudido a la
atencién por guardia en varias oportunidades donde el
nifo fue medicado con antihistaminicos y corticoides
tépicos sin mejoria del cuadro clinico.

Ante la sospecha de pitiriasis liquenoide crénica
(PLC), se decidié realizar un estudio de laboratorio
de rutina con hemograma, glucemia, dosaje de urea
y creatinina, eritrosedimentacién, proteina C reactiva,
coagulograma, ionograma, hepatograma, perfil lipidi-
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co, perfil tiroideo y serologfas para sifilis, VHB, VHC,
VIH, VEB, CMYV, toxoplasmosis y toma de biopsia
por punch de piel para estudio anatomopatoldgico a
fin de confirmar el diagndstico y descartar otros diag-
nésticos diferenciales como acrodermatitis papulosa
(sindrome de Gianotti-Crosti), psoriasis guttata, piti-
riasis rosada de Gibert y secundarismo sifilitico.

Se inicié tratamiento con antihistaminicos y cor-
ticoides por via oral (betametasona 0,06% en gotas y
difenhidramina jarabe) aprecidndose leve mejoria lue-
go de 7 dias.

En relacién a los exdmenes complementarios, los

resultados del laboratorio se encontraron dentro de los
pardmetros normales y las serologias para sifilis, he-
patitis B y C, VIH, citomegalovirus y toxoplasmosis
(VDRL, VHB, VHC, VIH, CMV, T gondii) fueron

no reactivas, a excepcién del virus de Epstein-Barr

FOTO 1: Papulas eritematoescamosas en el dorso del tronco y en los
miembros superiores, y maculas hipopigmentadas principalmente en las
regiones deltoidea y escapular.

FOTO 3: Fragmento cutdneo revestido por epidermis con hiperortoparaque-
ratosis, dao de interfaz de tipo vacuolar con presencia de cuerpos coloides
einfiltrado inflamatorio, principalmente perivascular, y extravasacién
eritrocitaria en dermis subyacente (HyE, 100x).

(VEB) IgG reactivo (relacién de positividad 7,2). El
estudio anatomopatoldgico informé epidermis con
hiperortoparaqueratosis, dafio de interfaz de tipo va-
cuolar con presencia de cuerpos coloides y, en dermis
subyacente, infilerado inflamatorio, principalmente
perivascular, y extravasacion eritrocitaria, cuadro mor-
foldgico vinculable a PLC (Foto 3).

En el control a los 20 dias se agregd eritromici-
na 50 mg/kg/dia. Luego de completar los 2 meses de
tratamiento, se evidencid la remisién completa de las
lesiones dejando méculas residuales hipopigmentadas
con una notable disminucién del prurito (Foto 4);
se inici6 la reduccién gradual de la eritromicina, se

enfatizé en el uso de los emolientes, y se planted la
posibilidad de iniciar fototerapia con UVB de banda
angosta como opcién terapéutica para el control de
eventuales recidivas.

FOTO 2: Mdiltiples papulas rojo-amarronadas, escamosas.

T T

FOTO 4: Méculas hipopigmentadas de distribucion difusa.
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COMENTARIOS

La pitiriasis liquenoide crénica (PLC) -junto con la
pitiriasis liquenoide y varioliforme aguda (PLEVA) y la
variante sistémica de esta, la enfermedad febril ulcero-
necrética de Mucha-Habermann (FUMHD) conside-
rada una emergencia dermatoldgica- se engloba dentro
del grupo de las pitiriasis liquenoide, trastornos cuté-
neos, inflamatorios, adquiridos y poco frecuentes, con-
siderados los dos primeros por muchos autores como
los extremos del mismo espectro clinico. Su aparicién
es mds frecuente en adultos jévenes y nifios, con una
ligera predileccién por el sexo masculino en la pobla-
cién pedidtrica. Se trata de un trastorno linfoprolifera-
tivo T' de etiologia desconocida cuya patogenia podria
estar relacionada a una respuesta de hipersensibilidad a
infecciones como Toxoplasma gondii, EBV, Parvovirus
B19, VIH, estafilococos y estreptococo del grupo A,
como también asociada a la exposicién a ciertos me-
dicamentos como estatinas, estrégenos, progestigenos,
inhibidores de TNF-a y al uso de contrastes radiold-
gicos. También se lo ha considerado un trastorno lin-
foproliferativo primario dada la deteccién de un clon
dominante de linfocitos T CD4" en muestras de tejido
de pacientes con PLC, aunque esta monoclonalidad
no se presenta en forma uniforme'?.

En cuanto a las manifestaciones clinicas, se caracteri-
za por brotes recidivantes de pdpulas eritematoescamo-
sas, muchas veces pruriginosas, que remiten en forma
espontdnea en semanas o meses pudiendo dejar méculas
hipopigmentadas residuales. El tronco, los muslos y la
regién proximal de las extremidades son los sitios de
afectacién mds comunes, sin embargo, otras dreas cutd-
neas podrian estar involucradas. Las palmas, las plantas
y el cuero cabelludo generalmente son respetados'.

Como diagnésticos diferenciales se plantean otros
cuadros que pueden presentarse con pdpulas o placas
pequefias generalizadas, como acrodermatitis papulosa
(sindrome de Gianotti-Crosti), psoriasis guszata, piti-
riasis rosada de Gibert, secundarismo sifilitico, liquen
plano y papulosis linfomatoide, entre otros">*.

Su diagndstico se basa en la sospecha clinica y en la
realizacién de una biopsia de piel para su confirmacién
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cuyos hallazgos histopatolégicos incluyen hiperortopara-
queratosis, cambio vacuolar y queratinocitos necrdticos
focales (cuerpos coloides) en la unién dermoepidérmica,
infiltrado linfohistiocitario perivascular en dermis super-
ficial y extravasacidn eritrocitaria en dermis papilar®>.

Con respecto a su tratamiento, si bien la PLC es una
afeccién benigna, autolimitada y generalmente asinto-
mdtica, se instaura para mejorar el prurito, si existiese,
y acortar el tiempo de evolucién del cuadro. En cuanto
a las opciones terapéuticas, se incluyen corticoesteroides
topicos (mds apropiados para tratar pacientes con afec-
tacién cutdnea localizada) o sistémicos, en algunos casos
combinados con antihistaminicos, antibidticos orales,
fototerapia (UVB-nb) y metotrexato (MTX); estos tlti-
mos suelen preferirse para el tratamiento de erupciones
generalizadas. En cuanto a los antibiéticos orales, los mds
utilizados son las tetraciclinas y los macrélidos. Las pri-
meras (doxiciclina o minociclina) se reservan para el tra-
tamiento de adolescentes y adultos, en dosis de 100 mg
dos veces al dia, dado que estdn contraindicadas en ni-
flos menores de 8 afnos, embarazadas y en periodo de
lactancia por el riesgo de producir alteracién del desarro-
llo esquelético, hipoplasia del esmalte y pigmentacién
dentaria, siendo los macrélidos (como la eritromicina
en dosis de 30 a 50 mg/kg/dia) los mds frecuentemente
administrados en nifios. Estos se indican generalmente
como tratamiento inicial debido a sus propiedades an-
tiinflamatorias y sus pocos efectos adversos, por lo cual
se reserva el MTX como opcién terapéutica luego del
fracaso de los mismos. El tratamiento sistémico se ird
disminuyendo gradualmente segiin la mejoria del pa-
ciente. En el caso de la eritromicina, el tiempo medio de
respuesta es de 2 meses''°.

Con respecto al pronéstico, las recurrencias son
frecuentes, especialmente en la infancia y, si bien la
PLC es una enfermedad benigna, se sugiere realizar un
seguimiento de estos pacientes ya que se han reportado
algunos casos de progresion a papulosis linfomatoide y
linfoma cutdneo de células T'2.

Presentamos este caso por ser una dermatosis poco
frecuente que obtuvo una buena respuesta al trata-
miento con eritromicina por via oral.
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*

Varén de 46 afios, oriundo de San Miguel de
Tucumdn, con antecedentes personales de ac-
cidente cerebrovascular (ACV) isquémico con
pardlisis cerebral, retraso madurativo grave y
epilepsia, medicado con dcido valproico, fue
internado en la unidad de cuidados intensivos
por neumonia por SARS-CoV-2 donde requirié
ventilacién mecdnica invasiva (VMI). Se inicié
tratamiento empirico con amikacina y merope-
nem. Al cabo de 48 horas presentd un exantema

4

FOTO 1: Placas eritematovioldceas con puistu-
las no foliculares y edema de mano.

1) ;Cual es el diagndstico mas probable?

A. Dermatosis pustulosa subcérea de Sneddon-Wil-
kinson.

B. Psoriasis pustulosa generalizada aguda de Von
Zumbusch.

C. Pustulosis exantemética generalizada aguda.

D. Pustulosis aguda generalizada posestreptocécica.
E. Sindrome de Sweet.

2) ;Cual de las siguientes afirmaciones es
correcta segun el diagnéstico de sospecha?
A. Erupcion de pustulas estériles simétrica y recurrente
que afecta las dreas intertriginosas. Ocurre habitual-
mente en mujeres de mediana edad.

B. La forma pustulosa corresponde a una variante de la
psoriasis, considerada la més agresiva de todas.

(. La demora evocadora es de 24 a 48 horas.

D. Erupcidn pustulosa estéril, aguda, autolimitada, de
distribucion acral y simétrica, que aparece 10 2 sema-
nas después de una infeccion faringea estreptocdcica.

generalizado y fiebre, por lo que se realizé una
interconsulta con el Servicio de Dermatologia.
Al examen fisico se observaban placas erite-
matovioldceas generalizadas, sobre las cuales
asentaban pdstulas no foliculares, algunas con
descamacion periférica; ademds, presentaba
febricula. Se realizé una biopsia de piel de una
pustula localizada en abdomen. En el labo-
ratorio se evidencié anemia, leucocitosis con
neutrofilia, ligera plaquetopenia, elevacion de

FOTO 2: Placas eritematovioléceas con
pustulas no foliculares y descamacion en colla-
rete en el abdomen y miembros superiores.

E. Clinicamente se caracteriza por papulas, nddulos o
placas con superficie irreqular mamelonada, eritema-
tosas o violdceas, dolorosas y no pruriginosas, asocia-
do a edema. En sus placas puede presentar vesiculas,
ampollas o pustulas.

3) {Qué esperaria encontrar en el estudio
histopatoldgico?

A. Pistula subcérnea cargada de leucocitos polimorfo-
nucleares, escasa espongiosis en células epidérmicas.
B. Elongacidn de las crestas interpapilares en la epider-
mis, ausencia del estrato granuloso, pdstulas espongi-
formes de Kogoj.

(. Espongiosis con pstulas subcomeas o intraepitelia-
les, edema de la dermis y un infiltrado perivascular de
neutréfilos y escasos eosindfilos.

D. Pistula espongiforme subcémea con o sin vasculitis
leucocitocldstica asociada.

E. Infiltrado de neutrdfilos en la dermis, que también
puede comprometer la epidermis y el tejido adipo-

transaminasas, reactantes de fase aguda, CPK Y
LDH. Se solicitd serologia para VIH, hepatitis B y
C las cuales fueron no reactivas, al igual que la
VDRL. Se instaur6 tratamiento endovenoso con
difenhidramina 10 mg cada 8 horas, mepred-
nisona 1 mg/kg/dia y se suspendieron los an-
tibidticos, lo cual mejoré de manera visible las
lesiones. Sin embargo, al cabo de 7 dias sufrid
complicaciones asociadas a la intubacion orotra-
queal lo que le produjo el dbito (Fotos 1,2y 3).

FOTO 3: Pustula subcdrnea con infiltrado
inflamatorio.

S0, con leucoditoclasia y vasos ectdsicos, asociado a
edema endotelial en ausencia de vasculitis y necrosis
dérmica.

4) ;Qué tratamiento indicaria segiin su
diagnéstico presuntivo?

A. Dapsona de 50 a 200 mg/dia.

B. De primera linea: acitretina, ciclosporina, meto-
trexato e infliximab.

C. Suspender el agente desencadenante. Tratamiento
sintomatico y, en caso de compromiso sistémico, me-
prednisona de 0,5 a 1 mg/kg/dfa.

D. Tratamiento antibidtico si la enfermedad se prolon-
ga 0 aparecen complicaciones, ya que la mayorfa de los
€asos resuelve espontdneamente.

E. Prednisolona de 0,5-1 mg/kg/dfa.

Las respuestas en la pdgina 55
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Penfigoide gestacional

Pemphigoid gestationis

Marfa Albdn', Sabrina Meik?, Marfa Inés Herndndez?, Yanina Berberian® y Vicenta Neglia*

RESUMEN

El penfigoide gestacional es una enfermedad ampollar autoinmune
poco frecuente. Se presenta en el sequndo y tercer trimestre del em-
barazo, y durante el puerperio. Puede estar asociada a riesgo fetal por
fallo placentario. Clinicamente cursa con una erupcion polimorfa, pru-
riginosa, que inicia en la regién periumbilical con posterior formacion
de ampollas tensas y de extension variable. El diagnéstico se basa en

ABSTRACT

Pemphigoid gestationis is a rare autoimmune blistering disease. It occurs
in the second or third trimester and during the puerperium. It may be
associated with fetal risk due to placental failure. Clinically it presents
with a polymorphous and pruritic rash that starts in the periumbilical
region with subsequent formation of tense blisters and variable
extension. Diagnosis is based on clinical findings, histopathology and
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la clinica, la histopatologia y la inmunofluorescencia directa de la piel
sana perilesional. Se presenta el caso de una paciente de 37 afios que
desarroll6 penfigoide gestacional en el tercer trimestre de embarazo.
Palabras clave: penfigoide gestacional, herpes gestacional, erupcion
y embarazo.

Dermatol. Argent. 2025; 31(1): 37-39

direct immunofiuorescence of healthy perilesional skin. We present
the case of a 37-year-old female patient who developed pemphigoid
gestationis in the third trimester of pregnancy.

Key words: pemphigoid gestationis, herpes gestationis, rash and
pregnancy.
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Paciente de 37 afios, multipara cursando su sexta ges-
ta, con antecedentes de sobrepeso, diabetes gestacional y
eritema polimorfo (EP) en el quinto embarazo (estudio
histopatolégico con inmunofluorescencia directa [IFD]
negativa y correlacién clinico patoldgica con EP). En
la semana 28 de gestacién consultd en otra institucion
por lesiones pruriginosas en el abdomen, los miembros
superiores e inferiores de un mes de evolucién, donde
le indicaron tratamiento con difenhidramina 25 mg y
betametasona 0,6 mg sin mejoria.

Al examen fisico presentaba placas eritematoede-
matosas de limites definidos con fina escama en la
supetficie, en las cuales conflufan vesiculas, pustulas
y papulas eritematosas con costras. Las lesiones se lo-

calizaban en la regién periumbilical, el abdomen, los
brazos, la cara anterior y posterior de los muslos, con
ampolla tensa en la cara anterior del muslo izquierdo
(Fotos 1y 2). La cara y las mucosas estaban respetadas.

Se realiz6 biopsia de piel que evidencié epidermis
con acantosis psoriasiforme, sectores de espongiosis
con formacién de una gran vesicula espongiética con
abundantes eosinéfilos y neutréfilos en su interior. Area
de despegamiento subepidérmico, con conservacion de
papilas dérmicas. En la dermis superficial, infiltrado lin-
focitario con eosinéfilos a nivel perivascular superficial,
profundo e intersticial (Foto 3). El estudio de IFD evi-
dencié depésito de C3 lineal en la unién dermoepidér-
mica. Fibrindgeno, IgA, IgM e IgG, negativos (Foto 4).
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Con diagnéstico de penfigoide gestacional se ini-
ci6 tratamiento con meprednisona 40 mg/dia asociado
a clobetasol crema y cetirizina 10 mg/dia. Por escasa
respuesta, se decidi6 su internacién en sala de clini-

ca médica para realizar pulsos de metilprednisolona
(250 mg/dfa por 3 dias) y seguimiento conjunto con el
Servicio de Obstetricia.

La paciente evolucioné con mejorfa clinica de las

lesiones y resolucién posterior, sin embargo, desarro-
116 diabetes gestacional. Fue evaluada por Endocrino-
logia y se le indicé tratamiento con insulina NPH y
correcciones con insulina rdpida. A la semana 32 fue
internada en otra institucién por mal control glucémi-
co vy, debido a bradicardia fetal, se le realizé cesdrea de
urgencia y nacié un bebé prematuro con un peso de
2600 gy buen estado general.

FOTO 1: Placas eritematoedematosas de limites definidos, algunas confluentes
en la region periumbilical, el abdomen, los brazos y la raiz de los muslos.

FOTO 2: Ampolla tensa de contenido seroso sobre placa eritematosa con fina
escama en la cara anterior del muslo izquierdo.

FOTO 3: Despegamiento subepidérmico, infiltrado linfocitario perivascular
superficial (HyE, 10X).

COMENTARIOS

El penfigoide gestacional (PG) es una patologia
ampollar con componente autoinmune poco fre-
cuente, con una incidencia estimada de 1 en 50000
a 60000 embarazos. Afecta principalmente a multipa-
ras en el segundo/tercer trimestre de embarazo o en el
puerperio'.

La respuesta inmune estd determinada por au-
toanticuerpos dirigidos contra distintos componentes
proteicos hemidesmosémicos del BP180 en la unién
dermoepidérmica. Se estima que la primera reaccién
inmune ocurre a nivel placentario con expresién anor-
mal de antigenos de clase II del complejo mayor de

38

FOTO 4: Inmunofluorescencia directa: depdsito lineal de (3 en la unién
dermoepidérmica.

histocompatibilidad (HLA), especificamente los ha-
plotipos HLA-DR3 y HLA-DR4. Ademds, se ha plan-
teado el rol de las hormonas sexuales y su fluctuacién
en el desarrollo de brotes en los siguientes embarazos,
durante el ciclo menstrual o cuando se emplean anti-
conceptivos orales con progestdgenos'.

Clinicamente se caracteriza por purito intenso que
evoluciona con lesiones polimédrficas como pépulas,
placas urticarianas, vesiculas y ampollas tensas sobre
una base eritematosa. La localizacidn caracteristica es
la regién periumbilical con extensién posterior al resto
del abdomen, el tronco y las extremidades. Las muco-
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sas y el rostro suelen estar respetados®®. Sin embargo,
se han descrito casos esporddicos de PG con lesiones
en diana tipo eritema exudativo multiforme con afec-
tacién de palmas, plantas y lesiones erosivas con com-
promiso de la mucosa oral®.

En un estudio de Hallaji ez 4. se observé que de 23
pacientes con PG, 12 (52,1%) desarrollaron sintomas
en el tercer trimestre de gestacién. Ademds, 15 pacien-
tes (65,2%) con PG iniciaron con afectacién en la zona
periumbilical y diseminacién posterior al abdomen, los
muslos, los brazos, las palmas y las plantas de los pies,
sin compromiso de las mucosas ni del cuero cabelludo,
similar con la presentacién clinica de nuestro caso®.

La histopatologia puede variar desde el edema dér-
mico con infiltrado linfocitario, eosinéfilo y la presen-
cia de histiocitos y ampollas subepidérmicas los cua-
les resultan no ser especificos. El método ideal para el
diagndstico es la IFD que muestra depdsito lineal de
C3 (100% de los casos) e IgG (50-70% de los casos) en
la zona de la membrana basal®. Otros métodos utiliza-
dos son la inmunofluorescencia indirecta (IFI), ELISA
(que revela IgG contra el dominio NC16A del BP180)
y la inmunohistoquimica C4d especifica para PG (la
cual se considera experimental) .

Dentro de los diagnésticos diferenciales se deben
descartar otras dermatosis del embarazo, principalmente
la erupcién polimorfa del embarazo (EPE), con la cual
comparte caracteristicas clinicas similares, sin embargo,
esta tltima suele respetar la zona umbilical'*. Cabe re-
saltar la importancia de la IFD (negativa en EPE) y el
uso de la inmunohistoquimica C4d como estudio diag-
néstico mds nuevo y especifico para el PG.
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El tratamiento varfa de acuerdo con la severidad de
la enfermedad. En los casos leves se puede iniciar con
corticoides topicos de alta potencia en combinacién con
antihistaminicos; en los casos de moderados a severos
y/o inadecuada respuesta se recomiendan corticoides
sistémicos (prednisona 0,5 mg/kg/dia), con o sin cor-
ticoides topicos y/o antihistaminicos, como se planted
en nuestro caso. Ante la falta de mejoria, se puede incre-
mentar la dosis hasta 1 mg/kg/dia’. Se deben considerar
los ahorradores de corticoides ante la falla terapéutica y
acorde al perfil de seguridad durante el embarazo y la
lactancia. Se ha propuesto como segunda linea, la tera-
pia con inmunoglobulina intravenosa ante refractarie-
dad y/o contraindicacién para el uso de corticoterapia.
Otras alternativas son la dapsona y la azatioprina. Como
terapias bioldgicas de tercera linea se describe el uso de
omalizumab, dupilumab y rituximab®”’.

Existe una fuerte asociacién con las complicaciones
obstétricas y neonatales como preeclampsia, trabajo de
parto pretérmino, restriccién del crecimiento intrau-
terino y bajo peso al nacer. El penfigoide neonatal se
ha descrito hasta en un 10% de los casos, causado por
la transferencia pasiva de anticuerpos maternos tipo
IgG al feto. Suele autolimitarse con el descenso de los
mismos®. En el caso descrito se determind la necesidad
de una cesdrea de urgencia debido al sufrimiento fetal,
sin embargo, el prondstico neonatal fue favorable.

El interés de esta publicacién consiste en destacar
la presentacién infrecuente de esta entidad, y resaltar la
importancia de la deteccién precoz, asi como el manejo
multidisciplinario para instaurar un tratamiento tem-
prano y prevenir complicaciones maternas y fetales.
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Superposicion de lupus cutaneo agudo,
subagudo y cronico en un mismo paciente

Overlap of acute, subacute, and chronic cutaneous lupus in the same patient

Rosario Collado Gémez', Ludmila Rodriguez?, Camila Bo’, Esteban Maronna* y Viviana Alicia Leiro’

RESUMEN

El lupus eritematoso (LE) es una enfermedad crénica autoinmune in-
flamatoria con afectacion multiorganica, de evolucion variable. La piel
es uno de los drganos mas afectados y, en ocasiones, suele ser clave en
el diagnéstico de la enfermedad. Segun la clinica, el tiempo de evolu-
cion, los hallazgos inmunolégicos y anatomopatoldgicos se clasifica en

ABSTRACT

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a chronic autoimmune
inflammatory disease with multiorgan involvement and variable
progression. The skin is one of the most affected organs and, on occasion,
it is often crucial in diagnosing the disease. Depending on clinical
presentation, evolution, immunological findings, and histopathological
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lupus eritematoso cutdneo crénico (LECC), subagudo (LECSA) y agudo
(LECA). Se presenta el caso de un paciente que desarrolld las tres mani-
festaciones clinicas simultdneamente.

Palabras clave: lupus cutdneo crénico, lupus cutdneo agudo, lupus
cuténeo subagudo, lupus eritematoso sistémico.
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features, it is classified into chronic cutaneous lupus erythematosus
(CCLE), subacute (SCLE), and acute (ACLE). Herein, we present a patient
who developed all three clinical manifestations simultaneously.

Key words: chronic cutaneous lupus, acute cutaneous lupus, subacute
cutaneous lupus, systemic lupus erythematosus.
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CASO CLINICO

Un paciente de 58 afios con antecedentes persona-
les de hipertensién, tabaquismo, enolismo y plaque-
topenia en estudio, acudid a la consulta por presentar
dermatosis generalizada de 2 afios de evolucidn, que
cursaba con brotes y remisiones, con empeoramien-
to en las Ultimas semanas. Se acompafaba de prurito
generalizado y episodios febriles aislados. Al examen
fisico se evidenciaban, en el polo cefilico, placas erite-
matosas, descamativas con atrofia central (Foto 1) que
comprometian el borde bermellén de los labios (signo
de Grinspan) (Foto 2). En el tronco, presentaba placas

psoriasiformes que alternaban con otras eritematosas
con patrén anular, algunas de ellas con atrofia central
(Foto 3), y erosiones en la mucosa genital y oral.

En el laboratorio de rutina se detecté plaqueto-
penia, eritrosedimentacion elevada y proteinuria por
debajo del rango nefrético. El colagenograma presentd
ANA positivo 1/320, anti-Ro positivo e hipocomple-
mentemia.

El estudio histopatolégico informé: epidermis
atréfica con hiperqueratosis, ortoqueratosis, tapén
cérneo e infiltrado linfocitario intraepitelial; dermis
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con infiltrado linfocitario a nivel papilar, perifolicular
y perivascular con degeneracién hidrépica basal, com-
patible con una dermatitis de interfase vacuolopdtica
(Foto 4). Teniendo en consideracién los criterios del
lupus eritematoso sistémico (LES), el paciente cumplia
con el criterio de entrada: ANA positivo 21/80 y crite-
rios del dominio clinico e inmunolégico (fiebre, lupus
eritematoso cutdneo agudo [LECA], trombocitopenia,
proteinuria e hipocomplementemia) con un total de
20 puntos. Con estos hallazgos se arribé al diagnds-
tico de LES con manifestaciones cutdneas de lupus
eritematoso cutdneo crénico (LECC) mucoso, lupus
eritematoso discoide (LED) generalizado, lupus eri-
tematoso cutdneo subagudo (LECSA) psoriasiforme,
anular y LECA. Se indicé6 meprednisona 40 mg/dia
e hidroxicloroquina 400 mg/dia asociado a medidas
generales como fotoproteccidn y cesacién tabdquica,

FOTO 1: Placas eritematosas, descamativas con atrofia central en la cara y el
pabelldn auricular.
con excelente respuesta.

FOTO 2: Placas eritematodescamativas en los labios que afectan el borde FOTO 3: Placas psoriasiformes y eritematosas anulares, algunas con atrofia
bermelldn (signo de Grinspan). central, en el tronco y los glteos.
COMENTARIOS

El lupus eritematoso cutdneo (LEC) presenta gran
variabilidad clinica y en ocasiones puede ser el tinico
signo clinico de la enfermedad. Se clasifica en lupus
cutdneo crénico (LECC), subagudo (LECSA) y agudo
(LECA)"*?. La variante mds frecuente es la crénica y
dentro de esta entidad, el lupus eritematoso discoide
(LED). Clinicamente se caracteriza por placas erite-
matosas delimitadas, con escamas gruesas adherentes y
centro atréfico. Estas lesiones suelen ser recalcitrantes
y dejar secuelas, con impacto en la calidad de vida del
paciente. Su evolucién suele limitarse a la piel, pero un
18% puede evolucionar a LES. Esta probabilidad au-
FOTO 4: Epidermis atrdfica con hiperqueratosis, ortoqueratosis, tapon cérneo e menta en casos de compromiso cutdneo generalizado.

infiltrado linfocitario intraepitelial. Dermis con infiltrado linfocitario a nivel En el LECSA, se distinguen dos variantes: anular y
papilar, perifoliculary perivascular con degeneracion hidrdpica basal (HyE, 100X).

psoriasiforme. Este subtipo se asocia a fotosensibilidad y
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en un 70% de los casos a anticuerpos anti-Ro positivos.
Un 50% de los pacientes puede evolucionar a LES.

El LECA es la manifestacién clinica del LES. Se
caracteriza por eritema en alas de mariposa y erosiones
orales. Estas dltimas, cuando se vinculan con LES, se
localizan en el paladar duro y suelen acompanarse de
edema y petequias. Es importante diferenciarlas de las
lesiones orales de la variante crénica’, que suelen ser
dolorosas y comprometen el borde bermellén del labio
(signo de Grinspan).

Es frecuente que las variantes del LEC coexistan
en un mismo paciente, pero hay escasa bibliografia al
respecto. En estudio Watanabe ez 4/. observaron 191
pacientes con LEC y evidenciaron que el 68% mani-
festaba un tipo de lupus cutdneo, el 29% tenia dos
tipos y el 3% tres tipos®. La coexistencia de las tres for-
mas clinicas, como el caso presentado, es excepcional.

Para evaluar el prondstico y el plan terapéutico es
necesario descartar el compromiso sistémico, que se
puede fundamentar en los tltimos criterios actualiza-
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dos de la European Alliance of Associations for Rheuma-
tology de 2019 (EULAR)®.

Los antimaldricos son considerados de primera li-
nea y la hidroxicloroquina es la més indicada por su
eficacia y tolerancia. Previo a su inicio, es importante
realizar un screening para evitar la retinopatia irrever-
sible, siguiendo las recomendaciones de la American
Academy of Ophthalmology (AAO)’.

Asimismo, como pilar terapéutico, son fundamen-
tales las medidas generales, como fotoproteccidn, suple-
mentacién de vicamina D y cesacién tabdquica. Como
tratamientos de segunda linea, se consideran los corti-
coides sistémicos, metotrexato y retinoides sistémicos,
entre otros. Actualmente, existen nuevas terapias biolé-
gicas disponibles, como belimumab y anifrolumab, ge-
neralmente indicadas para casos severos y recalcitrantes®.

En el caso comunicado, la respuesta a la terapia sis-
témica fue excelente; en los controles posteriores no
se manifestaron signos ni sintomas correspondientes a
compromiso sistémico.

5. Watanabe T, Tsuchida T. Classification of lupus erythematosus
based upon cutaneous manifestations. Dermatological, sys-
temic and laboratory findings in 191 patients. Dermatology.
1995;190:277-283.
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EL QUINTO SUBTIPO DE SARCOMA DE KAPQSI
EN PACIENTES VIH NEGATIVOS, DE SEXO
MASCULINO QUE MANTIENEN RELACIONES
ENTRE ELLOS. ESTUDIO DE COHORTE
RETROSPECTIVO, EN UN CENTRO DE
CANCEROLOGIA EN NUEVA YORK 2000-2022.

Ademds de las cuatro variantes ya conocidas del
sarcoma de Kaposi (cldsico, endémico, iatrogénico y
epidémico), existe un quinto subtipo que reciente-
mente cobré mayor reconocimiento. Se denomina
sarcoma de Kaposi no epidémico y se presenta en
pacientes de sexo masculino que mantienen re-
laciones entre ellos (MSM) (por la sigla del inglés
men-sex-men). Se postula que en este grupo es
mas posible que existan practicas sexuales de alto
riesgo, facilitando la transmision del HHV-8.

En este trabajo se incluyeron 72 pacientes VIH nega-

tivos, MSM, y se recolectaron datos adicionales como
el pais de origen, el uso de inmunosupresion, comor-
bilidades, tratamientos realizados y sobrevida global.
Los resultados destacados fueron: edad promedio de
58 afios, menor que la variante clasica; la mayoria con
formas indolentes de buen prondstico, con sobrevida
a 10 afios del 83%; mds de la mitad de los pacientes
tenia una Unica lesion y solo el 11% presentaba mds
de cinco; 53 pacientes presentaban sus lesiones en las
extremidades inferiores, otras localizaciones men-
cionadas fueron los miembros superiores, cabeza y
cuello, tronco y dorso, genitales, y mucosa oral; solo
un paciente tuvo lesiones viscerales; un 10% tenia
enfermedades linfoproliferativas previas o actuales
con la hipdtesis de una posible asociacion. Otras co-
morbilidades tuvieron menor asociacion estadistica
por ser casos aislados, pero se encontraron pacientes
con cancer visceral, enfermedades autoinmunes, dia-

betes, uso de corticoides y otros inmunosupresores,
hipertension arterial y dislipemia.

Asimismo, se planted que la clasificacion en subtipos
estrictos era imperfecta. Como ejemplo, presentaron
a un paciente de sexo masculino, de 70 afios, ascen-
dencia mediterrénea, con artritis reumatoide tratado
con inmunosupresores, MSM, que superponia crite-
rios de sarcoma de Kaposi dldsico, iatrogénico y de la
quinta variante. Finalmente los autores reconocieron
como tal a la quinta variante cuando el principal fac-
tor de riesgo era ser MSM, que aumenta la posibili-
dad de contraer el HHV-8, y destacaron que la edad
de presentacion fue menor que en la variante dldsica.

Morales AE, Benson G, Glavan S, Giuliano R, ét al. Fifth sub-
type of Kaposi sarcoma in HIV-negative MSM: a retrospective
single-arm cohort study from a tertiary care center in NYC
from 2000 to 2022. Oncologist. 2025; 30:0yaf024.
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CASOS CLINICOS

Trichophyton erinacei, un dermatofito zoofilico
emergente en Argentina con reservorio en erizos

Trichophyton erinacei, an emerging zoophilic dermatophyte in Argentina with

a reservoir in hedgehogs

Carlota Gémez Peral', Maria Fernanda Rolotti?, Maria Julia Castello’, Gabriela Melina Rey’y

Agostina Fenoglio®

RESUMEN

Las tifias o dermatofitosis son infecciones micéticas superficiales cuyos
agentes etioldgicos corresponden a un grupo de hongos denominados
dermatofitos. Existen tres géneros de dermatofitos (Microsporum, Tri-
chophyton y Epidermophyton) de distribucién mundial que se clasifican
teniendo en cuenta su habitat natural. Los zoofilicos se encuentran en
los animales. La infeccidn se produce por contacto y posterior adheren-

ABSTRACT

Tinea or dermatophytosis are superficial fungal infections whose
etiological agents correspond to a group of fungi called dermatophytes.
There are three genera of dermatophytes (Microsporum, Trichophyton
and Epidermaphyton) with worldwide distribution. They are classified
taking into account their natural habitat. Zoophiliacs are found in
animals. The infection occurs through contact and subsequent adherence
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Argentina

cia del hongo. El método diagndstico siempre es a través del examen
directo y la identificacion definitiva del hongo que se realiza mediante
el cultivo. Se presenta el caso de una paciente con una lesién de tifia
incdgnita causada por Trichophyton erinacei.

Palabras clave: dermatofitosis, Trichophyton erinacei, tifia incégnita.
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of the fungus. The diagnostic method is focused on direct examination
and the definitive identification of the fungus performed through the
culture. The case of a patient with a tinea incognita lesion caused by
Trichophyton Erinacei is presented.

Key words: dermataphytosis, Trichophyton erinacei, tinea incognita.
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CASO CLINICO

Una nifa de 11 afios, sin antecedentes personales
ni heredofamiliares de importancia médica, fue traida
al consultorio de Dermatologia por presentar derma-
tosis en el cuarto espacio interdigital de la mano iz-
quierda de 4 semanas de evolucién. Al examen fisico se
evidenciaba una lesién eritematovesicular pruriginosa
de bordes bien definidos que se extendia hasta la re-
gi6n palmar (Foto 1).

En la primera consulta refirié que habia realizado
tratamiento tdpico con una crema que contenfa mi-
conazol, gentamicina y betametasona desde hacia 15

dias. Se decidié suspender el mismo, interpretando
que dicha lesién se podria encontrar modificada por el
uso de corticoides y se la cité a las 2 semanas.

En la segunda consulta se observé una placa in-
flamatoria eritematosa con bordes descamativos y con
tendencia a la curacién central, que comprometia el
cuarto espacio interdigital y la palma de la mano iz-
quierda (Foto 2). En la anamnesis dirigida, los fami-
liares de la paciente refirieron que habfan adquirido
un erizo como mascota hacfa un mes y que el mismo
presentaba dreas desprovistas de puaas (Foto 3).

Se solicité examen micoldgico directo y cultivo,
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con aislamiento de Zrichophyton erinacei, confirmado
por el Instituto Nacional de Microbiologfa “Dr. Mal-
bran” (Foto 4). Se inicié tratamiento sistémico con ter-
binafina oral 250 mg/dia, que luego de 2 semanas de-

bi6 suspenderse por presentar exantema micropapular
pruriginoso generalizado, interpretdindose como una

FOTO 1: Aspecto clinico de la lesién. Placa eritematosa con vesiculas en el
borde activo.

reaccién adversa cutdnea moderada a dicho fdrmaco.
Se roté a griseofulvina 500 mg/dia por via oral y tam-
bién se indicé nitrato de miconazol como tratamiento
coadyuvante topico, dos veces al dia, con resolucién de
la dermatosis luego de 2 meses, quedando una mécula
hiperpigmentada posinflamatoria.

FOTO 2: Evolucidn clinica a las 2 semanas de suspender el corticoide.

FOTO 3: Se observa el erizo con drea desprovista de puas que corresponde a la
lesién inflamatoria por dermatofito.

COMENTARIOS

Las dermatofitosis en nifios son patologias fre-
cuentes a nivel mundial. La domesticacién de anima-
les exéticos dio origen a la aparicién de variedades de
Trichophyton mentagrophytes, cuya prevalencia se en-
cuentra en aumento. En la literatura existen reportes
de casos donde se han aislado estos agentes etiolgicos
en diferentes animales (cobayos, erizos) y en distintos
lugares geogréficos*. Hasta el momento, en la Argen-
tina se publicé una serie de casos de tifias por cobayos
causadas por Trichophyton benhamiae, pero no se co-
municé que fueran transmitidas por erizos’.

Los erizos son mamiferos insectivoros pequefios y
nocturnos originarios de Europa, Asia o Africa, capa-

FOTO 4: Cultivo en placa de Petri donde se observan colonias pulverulentas.

ces de transmitir varias zoonosis (salmonellosis, can-
didiasis, micobacteriosis, dermatofitosis, etc.), ya sea
presentando la enfermedad o actuando como porta-
dores. Se reconocen 16 especies de erizos agrupadas
en cinco géneros: Hemiechinus (dos especies), Atelerix
(cuatro especies), Erinaceus (cuatro especies), Parae-
chinus (cuatro especies) y Mesechinus (dos especies).
Los géneros que se describen con mayor frecuencia
son el Erinaceus (conocido como erizo europeo) y el
Atelerix (erizo africano). De todas estas especies, dos en
particular se adoptan cominmente como mascotas: el
erizo europeo y el erizo pigmeo africano®.

En el caso de las dermacofitosis, los animales pue-
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den ser asintomdticos o presentar placas secas, esca-
mosas y, en ocasiones, dreas de pseudoaleopecia por
pérdida de las espinas’**.

La presentaci6n clinica de la tifia en los humanos,
segtn lo reportado en la bibliografia, es mucho mds
manifiesta ya que el hongo ocasiona una fuerte res-
puesta inflamatoria. Las lesiones se presentan como
placas eritematoescamosas, anulares y con pustulas, y
los sitios mds afectados son las dreas expuestas como
las manos y los antebrazos (76%) como en el caso de
nuestra paciente.

La tifia incégnita es un término utilizado para la
presentacion clinica atipica de infecciones por derma-
tofitos causadas por la administracién de corticoides u
otros medicamentos inmunosupresores que modulan
la respuesta inmune local o sistémica’®.

En el caso clinico presentado, la reaccién infecciosa
estuvo enmascarada por el uso de crema con betame-
tasona durante 15 dias, lo cual retrasé el diagndstico.
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Con respecto al tratamiento sistémico, el empleo
de terbinafina durante al menos 6 semanas es el trata-
miento de eleccién, no obstante, nuestra paciente pre-
sentd una reaccion farmacolégica moderada con dicho
farmaco por lo cual tuvo que rotarse el antimicético a
griseofulvina 500 mg/dfa en conjunto con imidazoles
tépicos durante 8 semanas logrindose una buena res-
puesta terapéutica.

Es importante concientizar a la comunidad acerca
del riesgo que implica domesticar este tipo de anima-
les; las infecciones zoondticas que generan presentan
manifestaciones clinicas variadas que pueden confun-
dirse con otro tipo de dermatosis inflamatorias'?.

Consideramos valioso dar a conocer nuestro caso
clinico con el fin de aportar informacién sobre las lesio-
nes clinicas generadas por esta variedad de #richopyton,
asi como la indicacién de otra alternativa terapéutica
para pacientes que, por diferentes motivos, no puedan
recibir terbinafina.

5. Ghaderi A, Tamimi P, Firooz A, Fattahi M, et dl. Updates on tinea
incognita. Literature review. Curr Med Mycol. 2023; 9: 52-63.
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MEJORIA DE LA ENFERMEDAD DE
FOX-FORDYCE CONTOXINA BOTULINICATIPO A
Paciente de 36 afios con enfermedad de Fox-Fordy-
ce (EFF) de 4 afios de evolucidn axilar bilateral, con
prurito. Se le indicaron tratamientos tdpicos con
aceponato de metilprednisolona al 1%, tretinoina al
0,5%, dindamicina al 1%, todos sin respuesta a los
3 meses. Ademds, presentaba hiperhidrosis por lo
que se indicd tratamiento con toxina botulinica tipo
A, 75 unidades por lado. Durante el seguimiento la
paciente mostrd reduccion significativa tanto de la
sudoracion como del niimero de las papulas de la EFF.
La EFF es un trastorno cronico poco frecuente
que afecta dreas ricas en gldndulas apocrinas,
principalmente en axilas, region anogenital y
periareolar. Se observa en pacientes jéovenes de

sexo femenino. Se presenta como pdpulas color
piel, usualmente pruriginosas. Es causada por el
taponamiento folicular del infundibulo piloso en
a porcion distal del conducto apocrino y porciones
secretoras de las glandulas apocrinas. Secundaria-
mente se produce una respuesta inflamatoria lo-
cal linfohistiocitaria. Su causa se desconoce, pero
existe una clara influencia hormonal. Ademds, hay
casos descriptos posdepilacién laser.

Se postulan muchos tratamientos a partir de casos
aislados, pero ninguno demostrd ser particular-
mente efectivo. Entre ellos los tdpicos: corticoides,
inhibidores de calcineurina, tretinoina, clindamici-
na; los sistémicos: isotretinoina y anticonceptivos
orales; y otros como el laser, la escision quirtirgica
y la fototerapia.

Con respecto a la toxina botulinica, la disminucién
del sudor puede aliviar el prurito. Ademds, hay evi-
dencia clinica de su efecto antipruriginoso en otras
patologias como el liquen simple crénico, la notal-
gia parestética y el prurito braquiradial. El mecanis-
mo se relaciona con la disminucion de la liberacién
de acetilcoling, sustancia P y glutamato, relaciona-
dos con el prurito. Por el contrario, el proceso por el
cual la toxina botulinica produce mejoria en la EFF
se desconoce. Sin embargo, los autores la sugieren
como una alternativa terapéutica valida para casos
recalcitrantes de EFF.

Sun L, Brazao C, Sousa DD, Patrocinio J, et dl. Improvement of
Fox-Fordyce disease with botulinum toxin type A. Dermato-
logy Online Journal. 2025. 31(1). http://dx.doi.org/10.5070/
D331164982. Consultado marzo de 2025.
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La aparicién de nuevas “tecnologfas sanitarias” es
la razén por la cual se ha producido lo que se conoce
como “judicializacién de la salud”. Un ejemplo de ello
es la utilizacién por parte de los pacientes del recurso
de amparo para poder acceder a las mismas.

Las “tecnologfas sanitarias” se consideran el con-
junto de intervenciones que incluyen medicamentos,
dispositivos médicos, equipamiento y procedimientos
médicos o quirtrgicos usados en la atencién sanita-
ria. Un ejemplo de esta situacién es lo que ocurre con
los medicamentos de alto costo* que, en el caso de la
dermatologia, usualmente estdn representados por los
medicamentos biolégicos e inmunoterdpicos. En un
trabajo reciente, en el que se incluyeron 405 amparos
provenientes principalmente del Ministerio de Salud
de la Nacién, los tres medicamentos mds judicializa-
dos fueron nusinersen para la atrofia muscular espinal,
palbociclib para el cdncer de mama y agalsidasa alfa
para la enfermedad de Fabry®. Sin embargo, la derma-
tologfa también tiene lo suyo para enfermedades como
psoriasis, pénfigo vulgar, hidrosadenitis supurativa y
dermatitis atdpica, entre otras.

En relacién a los antecedentes histdricos, se puede
considerar que el recurso de amparo tuvo su origen en
México y luego se incorporé en distintos paises lati-
noamericanos como Argentina, Bolivia, Chile, Costa
Rica, Ecuador, El Salvador, Guatemala, Honduras, Ni-
caragua, Panamd, Paraguay, Venezuela y Brasil*.

En nuestro pais su aplicacién tuvo tres etapas’:

* Etapa pretoriana (1957-1966): donde se desta-
caron los casos “Siri Angel” en 1957 y “Kot Samuel

S.R.L.” de 1958 que hoy constituyen jurisprudencia®’.

* Etapa del amparo reglamentado legislativamente
(1966-1994): cuando la ley 16986/66 consagré el re-
curso de amparo contra actos de autoridad publica y
el Cédigo Procesal Civil y Comercial de la Nacién (ley
17454) incluy6 al amparo contra otros particulares en
1967%°.

* Etapa del amparo constitucionalizado (desde
1994 hasta hoy): creado por los asambleistas constitu-
yentes de 1994 al consagrar en el art. 43 de la Consti-
tucién Nacional (CN) lo que hasta ese momento era la
garantia implicita del amparo.

Cabe remarcar que la Argentina, desde la sancién
dela CN en 1853, tiene un sistema de gobierno repre-
sentativo, republicano y federal.

El Estado federal estd conformado por la unién de
23 provincias y la Ciudad Auténoma de Buenos Aires, a
la cual se le reconocié autonomia en virtud de la refor-
ma constitucional de 1994. Acorde a ello, cada provin-
cia tiene su propia constitucion local que reconoce los
derechos y las garantias de la CN. Recién a partir de la
reforma constitucional de 1994 se reconocié la tutela y

1011 “entre ellas,

la proteccién de la salud por diversas vias
el amparo, que permite que cualquier ciudadano agra-
viado en sus derechos fundamentales pueda acudir por
esta via y cuestionar la constitucionalidad de aquellas
normas, actos u omisiones en que se funda el agravio.

De manera taxativa, el recurso de amparo se con-
templa en el art. 43 de la CN y expresa lo siguiente:
“Toda persona puede interponer accion expedita y rdpida

de amparo, siempre que no exista otro medio judicial mds
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iddneo, contra todo acto u omision de autoridades piibli-
cas o de particulares, que en forma actual o inminente
lesione, restrinja, altere o amenace, con arbitrariedad o
ilegalidad manifiesta, derechos y garantias reconocidos
por esta Constitucion, un tratado o una ley”".

Segtin la CN, el amparo consagra una proteccion
expeditiva y rdpida; su admisibilidad no requiere ago-
tar la via administrativa y estd legitimado en la accién
individual de amparo a toda persona de existencia vi-
sible o de existencia ideal, sea 0 no habitante del pais.
Por otra parte, se crea el amparo colectivo, que se po-
drd interponer contra cualquier forma de discrimina-
cién, como también en lo relativo a los derechos que
protegen el ambiente, la competencia, al usuario y al
consumidor'.

En definitiva, con la reforma constitucional de
1994 se ha incorporado el recurso de amparo con
rango constitucional, tanto contra actos u omisiones
de autoridades publicas y de particulares, asi como en
sus facetas de amparo individual y colectivo®. Dicho
recurso se plantea cuando el agente de salud (Estado,
obra social, prepaga, etc.) niega una prestacién al pa-
ciente, en otras palabras, cuando la auditoria no res-
ponde o rechaza lo solicitado (p. ¢j., la indicacién de
un medicamento biolégico).

Es importante remarcar que el recurso de amparo
es formal, es decir, debe presentarlo un abogado por
escrito. También se puede recurrir para ello a las aseso-
rias juridicas gratuitas, como los colegios de abogados,
las universidades publicas y las defensorfas oficiales de-
pendientes del Poder Judicial.

La razén para evitar un juicio comin es que este
habitualmente demora mds de 2 anos, en cambio la via
del recurso de amparo es mucho mds rdpida. El aboga-
do que lo presenta lo acompafa con la solicitud de una
medida cautelar que permite la proteccién inmediata,
aunque transitoria, del paciente (de los 20 a 30 dias de
iniciado). Esto implica que se le debe otorgar la presta-
cién solicitada hasta tanto se resuelva la situacién con
sentencia definitiva (entre los 3 a 8 meses de iniciado).

En el caso del profesional de la abogacia, es muy
importante el aporte de la prueba documental que
incluye la fotocopia del Documento Nacional de
Identidad del paciente o, si es un menor, la partida de
nacimiento, el certificado de discapacidad si amerita,
la credencial de afiliado, las 6rdenes médicas, los in-
tercambios de correo electrénico con el prestador, la
prueba informativa en la que se piden distintos ofi-
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cios al centro de salud para que indiquen que la receta
presentada pertenece a ese médico y al Ministerio de
Salud para que certifique que ese certificado de dis-
capacidad es auténtico, la prueba pericial informdtica
cuando el prestador desconoce el intercambio de co-
rreo electrdnico, entre otros ejemplos.

En el caso del profesional médico actuante, resulta
muy importante que presente toda la documentacién
necesaria, como la prescripcién de la medicacién, la
justificacién de la misma, los estudios que acreditan la
enfermedad, la historia clinica y la bibliografia que sus-
tenta la indicacién. También serfa conveniente que el
médico tratante presente una declaracién jurada sobre
la inexistencia de conflictos de interés con el proveedor
de la tecnologia sanitaria prescripta y/o el medicamen-
to indicado®.

Se debe tener en cuenta que la resolucién de las
cuestiones médico-bioldgicas surgidas en el dmbito
de la Justicia serd en principio valorada por profesio-
nales de la medicina dependientes del Poder Judicial,
quienes deben tener presente, en el caso de los andlisis
de los recursos de amparo por acceso a medicamen-
tos, el manejo de la medicina basada en la evidencia.
Por lo tanto, resulta imprescindible que cuenten con
habilidades para la interpretacién de resultados epide-
miolbgicos y estadisticos, el acceso a la informacién
biomédica pertinente y actualizada, la valoracién y uti-
lidad de los métodos diagnésticos complementarios,
y la posibilidad de realizar una adecuada evaluacidn e
interpretacién de los datos provenientes de estas fuen-
tes, manteniendo un sentido critico de la informacién
porque ilustrardn ante el juez para que pueda decidir".
Ambrosio Paré, francés, uno de los padres de la Me-
dicina Legal, afirmaba en el siglo XVI que “Los jueces
deciden segiin se les informa™®.

Lamentablemente no hay trabajos acerca de los
amparos vinculados especificamente con la dermato-
logfa. Sin embargo, puedo decir de manera empirica
que los amparos en esta especialidad estdn creciendo
de manera perceptible. La razdén de ello se fundamenta
en mi accionar como médico forense de la Corte Su-
prema de Justicia, dado que somos quienes evaluamos
cada caso e informamos al juez.

En resumen, la intencién de este articulo es ilustrar
e informar a los profesionales de la medicina en qué
consiste este recurso constitucional, tan usado en los
tiempos actuales, y que requiere una atencidn especial
para lograr el objetivo deseado.
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CUTIS VERTICIS GYRATAINDUCIDO POR EL USO

PROLONGADO DE MINOXIDILTOPICO A ALTAS
DOSIS

Cutis verticis gyrata (CVG) es una patologia infre-
cuente que afecta el cuero cabelludo (CC), el cual
adquiere una consistencia esponjosa con pliegues
y surcos en su superficie. La cantidad de pliegues
puede variar de 2 a mds de 10 y ocupar desde
solo una region (central y posterior) hasta toda la
superficie del CC. Se clasifica en primario esencial
y no esencial, y secundario. Este tltimo tiene en-
tre sus causas subyacentes a la acromegalia, con
niveles elevados de la hormona de crecimiento
(GH), la administracién exégena de la GH u otras
drogas que simulen sus efectos (secretagogos).
La GH estimula la produccién hepdtica del factor
de crecimiento insulino simil (IGF-1), que a su vez
promueve el crecimiento de huesos y cartilagos, la
hipertrofia de tejidos blandos, la visceromegalia y
la hipertricosis observadas en la acromegalia.

Se presenta un paciente que consult6 en una cli-

nica suiza, de 62 afos, con alopecia androgenética
tratado durante 5 afos con minoxidil tépico al
10% que presentaba CVG. La RM mostrd el tejido
blando aumentado y los pliegues en el CCy des-
carté anormalidades en la hipdfisis. Los estudios
hormonales (GH, TSH) y de glucemia fueron nor-
males y se realizd una biopsia de piel que mostrd
el agrandamiento de los foliculos pilosos y del
mdsculo erector del pelo asociado. No se obser-
varon otros signos de acromegalia. Luego de dis-
continuar el tratamiento, el paciente presenté una
reversion gradual.

Los autores plantearon que el minoxidil topico al
10%, si bien ha sido ensayado en algunos casos,
no se encuentra aprobado por las autoridades
sanitarias. Se describe que el minoxidil provoca la
apertura de los canales de K+ con efecto mitdge-
no y potencia los efectos del factor del IGF-1, con
la consecuente proliferacion folicular. Ademés, se
sabe que tiene efectos en los keratinocitos con
proliferacion celulary produccién de glucasamino-
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glicanos, y en los fibroblastos estimula la sintesis
de elastina y disminuye la actividad de la enzima
lisil hidroxilasa (clave en la colagenogénesis). De
esta manera, el minoxidil puede remodelar los te-
jidos blandos de la piel con hiperplasia del aparato
foliculo sebaceo y de los tejidos adyacentes.
Finalmente recabaron informacién publicada en
JAAD de un paciente con pseudoacromegalia in-
cluyendo CVG inducida por altas dosis de minoxi-
dil oral (por HTA) también con reversion gradual
al suspenderlo. Concluyeron en la importancia
de monitorear este efecto adverso en pacientes
en tratamiento con minoxidil topico a altas dosis
por tiempos prolongados, y plantearon la ne-
cesidad de informar al paciente de este posible
efecto adverso y su reversibilidad al suspender la
medicacion.

Baksanskaite J, Cahallero Uribe N, Triieb RM. Secondary cutis
verticis gyrata induced by long-term use of high-dose topical
minoxidil. Skin Appendage Disord. 2025;11:93-97.
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ECUALES SU DIAGNOSTICO?

Lesion tumoral en el dedo indice

Tumoral lesion on index finger

Agustina Ferndndez Capiet', Natalia Chichi?, Natacha Seara’ y Alejandro Sanz®

! Médica Residente de Dermatologia

2 Médica de Planta, Servicio de Dermatologia Infantil

3 Médico de Planta, Servicio de Dermatologia
Hospital Churruca Visca, Ciudad Auténoma de Buenos Aires,
Argentina

Contacto de la autora: Agustina Fernandez Capiet

E-mail: agusfcapiet@gmail.com

Fecha de trabajo recibido: 3/3/2024

Fecha de trabajo aceptado: 31/7/2024

Conflicto de interés: los autores declaran que no existe conflicto
de interés.

Dermatol. Argent. 2025; 31(1): 49-50

CASO CLINICO

Una paciente de 14 afos, sin antecedentes médicos
relevantes, acompafiada de sus padres consulté con el
Sector de Dermatologia Infantil por presentar una le-
sién en el dedo indice de la mano izquierda.

Al examen fisico se evidencié una tumoracién hi-
perqueratdsica de consistencia duroeldstica, dolorosa a
la palpacién, de 0,5 cm de didmetro, localizada en la
segunda falange del dedo indice de la mano izquierda
de 10 meses de evolucién (Foto 1). Al interrogatorio
dirigido negd traumatismo previo. A la dermatoscopia
se visualizé lesidn hiperqueratésica de base eritematosa,
sin red de pigmento (Foto 2).

Se solicité una radiografia de la mano que descarté
compromiso Oseo asociado. Se realizd biopsia de piel

FOTO 1: Tumor hiperqueratdsico de 0,5 cm de didmetro, localizado en la
segunda falange del dedo indice de la mano izquierda.

por punch. En el estudio histopatoldgico, en una vista
10X con tincién de hematoxilina y eosina, se evidenci6
epidermis con hiperqueratosis y acantosis; en la dermis,
una proliferacién densa constituida por elementos con
nucleos ovales, claros, con nucléolos puntiformes y ci-
toplasmas elongados eosinofilicos. Dichos elementos
se organizaban en fasciculos entrelazados con aisladas
mitosis. No se identificé necrosis (Fotos 3 y 4). Se rea-
lizaron técnicas de inmunohistoquimica para la deter-
minacién de actina musculo liso y vimentina positivo
citoplasmdtico, mientras que CD34, Ki67, desmina y
S$100 fueron negativos en la poblacién tumoral. Se rea-
liz6 la exéresis quirtrgica completa con mdrgenes libres,

sin presentar recidiva de la lesion hasta el momento.

FOTO 2: Dermatoscopia de tumor hiperqueratdsico, de base eritematosa,
sin red de pigmento.

FOTO 3: Epidermis con hiperqueratosis y acantosis. En dermis, una
proliferacion celular densa (HyE, 10X).

FOTO 4: Dermis: fasciculos entrelazados de células fusiformes con citoplasma eo-
sinofflico y nucleolo evidente. Mitosis aisladas. No se observa necrosis (HyE, 40X.)
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DIAGNOSTICO

Fibrohistiocitoma celular.

COMENTARIO

El dermatofibroma es un tumor fibrohistiocitico
frecuente localizado principalmente en las extremida-
des de las mujeres. Puede aparecer en cualquier grupo
etario, siendo mds habitual entre la segunda y la cuarta
década de la vida'?. Su etiologia se desconoce, aunque
se postula la asociacidén con microtraumatismos en la
zona, como picaduras de insectos'?. Clinicamente se
presenta como una pdpula, placa o nédulo firme como
un “tumor en pastilla”, generalmente menor de 1 cm
de didmetro, que ante la compresidn lateral se aprecia
el “signo del oyuelo™. En cuanto a la dermatoscopia, la
mayoria presenta un drea central blanquecina rodeada
por una red de pigmento®. Ademds del dermatofibro-
ma comun se describen distintas variedades histol6gi-
cas que incluyen aneurismdtico, hemosiderético, atipi-
co, celular, atréfico, liquenoide, mixoide, entre otros*.

El subtipo celular representa menos del 5% de los
dermatofibromas. A diferencia de la mayoria, tiene
predileccién por el sexo masculino y puede desarrollar-
se en localizaciones inusuales como la cara, las orejas,
las manos y los pies®’.
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En el estudio histopatolégico se describe una
proliferacién altamente celular de células fusiformes,
citoplasma eosinofilico y nucleos claros, ovalados y
pequefios. Suelen abarcar hasta la dermis reticular e in-
cluso pueden mostrar extensién hacia el tejido celular
subcutdneo’. Ocasionalmente pueden observarse 4reas
de mitosis y necrosis®. Los principales diagndsticos di-
ferenciales son el dermatofibrosarcoma protuberansy el
leiomiosarcoma, para lo cual la inmunohistoquimica
es fundamental. Presenta una alta tasa de recurrencia
local (hasta el 26%) a diferencia del dermatofibroma
convencional donde el principal factor de riesgo para
la recurrencia es el tamafo inicial de la lesién (mayor a
1 cm)*?. El tratamiento consiste en la exéresis quirtr-
gica de la lesién®’.

Presentamos el caso de una patologia poco fre-
cuente en la poblacién pedidtrica, con una localizacién
inusual, en la cual el rol del dermatdlogo en conjunto
con un equipo multidisciplinario es fundamental para
arribar al diagnéstico.
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Dermatosis eritematoescamosa generalizada

Generalized erythematosquamous dermatosis
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CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino de 54 afios, con antecedente
de glaucoma, tratado con gotas oftdlmicas timolol 0,5%, es-
citalopram 10 mg/dia, sin antecedentes de alergias, consultd
por una dermatosis eritematoescamosa de 8 afios de evolu-
cién, la cual ante reagudizaciones y sin supervisién médica,
fue tratada periddicamente con meprednisona 4 mg/dia.

Al examen fisico presentaba pdpulas foliculares que
formaban placas con leve descamacién a predominio del
rostro, el torso superior (Foto 1), los miembros superio-
res, el pliegue inguinal y la zona lumbar con marcada ex-
tensién. Ademds se observaban, en el miembro inferior
derecho sobre la regién gemelar (Foto 2), varias mdculas
acrémicas de limites irregulares, con diagndstico previo
de vitiligo. No presentaba compromiso palmoplantar, ni
de las mucosas.

FOTO 1: Placa asalmonada en el torso superior, el cuello y el rostro, que deja
espacios de piel sana.

Se tomé una biopsia de la piel del dorso por punch
de 4 mm para histopatologfa. El resultado de la biopsia
informé dermatitis espongiforme con paraqueratosis fo-
cal que alternaba con ortoqueratosis, tanto en el senti-
do horizontal como vertical, y asentaba sobre una capa
granulosa continua (Foto 3). Se solicité laboratorio con
colagenograma y serologias (VIH, VHB, VHC, VDRL,
CMYV), el cual no arrojé datos positivos para el caso.

FOTO 2: Méculas acrémicas de limites irregulares, no pruriginosas, con
algunos puntos de repigmentacion.

FOTO 3: Microfotografia en la que se evidencia fragmento de epidermis con
paraqueratosis focal que alterna con ortoqueratosis, tanto en el sentido horizon-
tal como vertical, que asienta sobre una capa granulosa continua (HyE, 100 X).
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DIAGNOSTICO

Pitiriasis rubra pilaris, forma clésica del adulto.

Evolucion

Se inicié tratamiento con meprednisona 20 mg/dia
por 2 semanas con buena respuesta inicial. Posterior-
mente, se procedid a retirar los glucocorticoides en do-
sis decrecientes para reemplazarlos por retinoides ora-
les (isotretinoina 40 mg/dia). Luego de este cambio, se
evidencid franca mejoria clinica.

COMENTARIOS

La pitiriasis rubra pilaris (PRP), también conocida
como liquen ruber acuminatus o enfermedad de Dever-
gie, es una patologia inflamatoria papuloescamosa in-
frecuente, con una incidencia de 1 en 400000. Puede
ser de herencia familiar, con mutacién en CARDI14, o
adquirida, siendo esta tltima la mds frecuente’.

En la PRP se produce una alteracién de la queratini-
zacién de la piel por un aumento en el recambio de los
queratinocitos. Pese a no estar clara su etiologfa, se sabe
que existe una fuerte asociacidn con citoquinas proinfla-
matorias como TNF-@, IL-12 e IL-23, y con citoquinas
producidas por linfocitos Th17, IL-17 e IL-22".

Clinicamente se manifiesta de forma heterogénea,
sin embargo, la presentacién mds usual suelen ser
papulas foliculares hiperqueratésicas de aproximada-
mente 1 mm de didmetro, conocidas como conos de
Besnier. Habitualmente se acompafia de queratoder-
mia palmoplantar'. Se observan placas eritematoes-
camosas de color rojo ladrillo o rojo-naranja que se
unen y dejan dreas focales redondas bien delimitadas
de piel normal o sana’. La descamacidn es fina y fre-
cuente principalmente en la parte superior del cuerpo,
mientras que, en el 4rea inferior, las escamas son mds
gruesas y laminares. En los adultos, las lesiones apa-
recen primero en la cara y en el cuero cabelludo, y se
extienden en sentido cefalocaudal, como es el caso de
nuestro paciente; en cambio, en las formas juveniles
suelen comenzar en el hemicuerpo inferior®*.

Histolégicamente, se puede observar acantosis,
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alternancia vertical y horizontal de ortoqueratosis y
paraqueratosis, hipergranulosis, foliculos pilosos di-
latados con tapén queratésico, e infiltrado superficial
perivascular y perifolicular.

Los diagnésticos diferenciales incluyen, principal-
mente, psoriasis, queratosis pilar, dermatitis at6pica,
ictiosis, eccemdtides foliculares, liquen espinuloso y
liquen plano pilar, entre otros®. El diagnéstico se basa
en la clinica y la histopatologfa.

Existen varios tratamientos topicos y sistémicos
para la PRP como corticosteroides topicos, retinoides,
metotrexato y fototerapia. La eleccién del tracamien-
to dependerd de las caracteristicas individuales del
paciente y del tipo de PRP’. Actualmente no existe
un tratamiento considerado estdndar de oro debido a
la escasez de investigaciones y a la baja incidencia de
la patologia. Para las presentaciones mds graves y ex-
tensas que no se resuelven con tratamiento tdpico, se
suelen administrar como primera linea los retinoides
sistémicos’. Se puede utilizar acitretina 0,5 mg/kg/dia
o isotretinoina de 0,5-1 mg/kg/dia’. En el caso de ha-
ber optado por la isotretinoina, se observa respuesta
clinica en los primeros 3 a 6 meses, no obstante, se
sugiere realizar el tratamiento hasta la remisién de los
sintomas y continuar con una dosis de sostén de 5 a
10 mg/kg/dia’.

Otra alternativa de tratamiento con pocos estudios
realizados son los agentes biolégicos utilizados comin-
mente para la psoriasis, ya que comparten caracteristi-
cas clinicas e histopatoldgicas. Dentro del espectro de
los bioldgicos, se consideran para posible tratamien-
to los inhibidores del factor de necrosis tumoral alfa
como adalimumab, infliximab y etanercept, inhibidor
de IL-12/1L-23, ustekinumab, inhibidor de IL-17A y
secukinumab?3©.

La PRP es una patologia subdiagnosticada por la
variabilidad de su clinica que suele asociarse a otros
trastornos de origen autoinmune, como psoriasis o vi-
tiligo, al igual que en nuestro paciente. El tratamiento
representa un reto por la escasa respuesta que poseen
algunos pacientes, y la falta de estudios con medica-
mentos bioldgicos para poder escalar la terapéutica.

diagnosis and treatment. Am J Clin Dermatol. 2010;11:157-170.
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LAPIELEN LAS LETRAS
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Pero una y otra vez se despierta y esa cosa pajiza que
la vispera estaba en el lugar sigue ahi, impdvida, sin darse
por enterada de la ansiedad, a esta altura la urgencia,
con que se espera que desaparezca. Pasan los dias y con
los dias el tiempo, y él ;qué va a hacer? ;Ponerse a llorar?
Se va acostumbrando. Y asi podria seguir, asi de hecho
sigue, adaptdndose a su nueva personalidad, hasta que
poco después se encuentra con su padre, lo mira incrédulo
y con un tono hostil, como de estafado, su padre, pelado
desde los 25 anos, es decir, en otras palabras, desde que
tiene uso de razon, le pregunta a boca de jarro: “;Se puede
decir que te hiciste en la cabeza?” Como siempre, no ha
terminado de condenar a su padre y ya lo indulta. Ve las
luces del bar reflejdrsele en la calva tostada, el letrero de
nedn estampdndole una marca de café en la parte superior
de la frente, que la publicita unos segundos, como una
pantalla, hasta que el letrero se apaga y vuelven a primer
plano manchas, lunares, restos de despellejamiento, casca-
ritas, todos los rastros que sesiones de sol celebradas a las
horas y épocas del ario mds peligrosas han ido dejandole
en el cuero, en este caso mal llamado cabelludo, y que su
padre expone con orgullo, como si fueran condecoraciones.

Y el pelo, sen qué se convertivd cuando su cuerpo esté
bajo tierra? Piensa en fotos de muertos, en momias, en
la vez que visita una exposicion de paleontologia forense
y lo asombran esas calaveras de hace 2500 anos, crdneos
horadados por la sifilis o la lepra cuya vinica huella ver-
daderamente humana, tan humana que le dan nduseas,
son esas hebras de pelo que se mantienen intactas, se diria

que, hasta peinadas, como si la pulsion mds vital de la
especie, capaz incluso de imponerse en el mds alld, fuera
la coqueteria. Le parece que el pelo es lo sinico que resiste,
lo tinico que se puede decir sin ironia, mds que de los hue-
sos, siempre roidos, comidos por la enfermedad y el tiem-
o, que sobrevive. De golpe cree en el pelo, y el desagrado
que ha sentido siempre frente a esos mechones de pelo de
infancia conservados como tesoros se atentia, se endulza,
termina convirtiéndose en una forma de orgullo.
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ALAN PAULS (ARGENTINA, 1959)

Alan Pauls es, entre otras facetas, un escritor de no-
velas y ensayos, ademds de critico y guionista de cine.
Sus obras se han traducido a numerosos idiomas y por
su trayectoria literaria se le ha concedido el premio
Konex en 2014. Ademis de su labor como autor, ha
ensefiado teorfa literaria en la Universidad de Buenos
Aires y ha trabajado como periodista en el suplemento
cultural del diario Pdgina/12.

Entre sus obras se destacan Wasabi (1994), El pa-
sado (2003), galardonado con el premio Herralde, la
trilogia Historia del llanto (2007), Historia del pelo
(2010), de la cual proviene el fragmento extraido,
Historia del dinero (2013), y la mds reciente, La mitad
Sfantasma (2021).

La novela Historia del pelo gira en torno a un hom-
bre obsesionado con su cabello. Tiene miedo a perder-
lo 0 a un cambio de /ook, 0 a no adaptarse a la moda de
la década de los afios 1970, la época de ambientacién
de la novela. Y en esa bisqueda del corte de pelo per-
fecto se topa con tres personajes: Celso, el peluquero
paraguayo, Monti, un amigo de la infancia, y un vete-
rano de guerra que sobrevive laburando como dealer.
Los cuatro personajes coexisten tratando de encontrar
una salida inexistente en un pais que se dirige hacia el
desastre.

En una entrevista, el autor comenté un momento
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de miedo asociado a su aficién literaria cuando era un
nifo: “Tuve un momento de mucha perturbacién
con un personaje de ¢dmic que me provocd una ob-
sesién, que mi padrastro de entonces resolvié que-
mando conmigo las revistas de historietas que pro-
tagonizaba un monstruo que se llamaba Gorko. Era
una especie de masa gigantesca que avanzaba sobre
ciudades pisando edificios. Me despertaba todas las
noches con pesadillas. Me llevé un dia, tenfamos
una casa con chimenea y yo tiré una a una todas las
revistas, y evidentemente funciond”.

En cuanto a su oficio de escritor ha mencionado:
“Trato de imponerme la disciplina. No sé si de escribir,
porque si las cosas no salen, no salen. Pero si de estar
orbitando alrededor de lo que estoy haciendo: leyen-
do, tomando notas, corrigiendo o simulando. Porque
siempre lo mds dificil es conectarse con lo que se estd
escribiendo. Lo mds dificil es sentarse a escribir, no
escribir. Soy muy libre cuando escribo, en el sentido
de que no hay ningtin otro que esté supervisindome,
extorsiondndome o culpindome a priori de lo que
pueda decir. Trato de que no me preocupe. Si aparece
en algin momento ese fantasma trato de espantatlo lo
mds rdpido que pueda porque es una trampa mortal;
si empezds a pensar que lo que escribis, puede ofender
o0 no gustar”.

EDUCACION MEDICA CONTINUA

Campo de cancerizacion como precursor de carcinoma espinocelular

Respuestas correctas Vol. XXX, N° 3,2024:1.D/2.D/3.C/4.A/5.B/6.A/7.D/8.D/9.C/10.B
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La pustulosis exantemtica generalizada aguda (PEGA)
es una farmacodermia que se presenta con manifesta-
ciones cutdneas, alteraciones sistémicas y neutrofilia.
En el 90% de los casos es desencadenada por farmacos
como betalactdmicos, macrélidos, sulfamidas, fluoro-
quinolonas, terbinafina, hidroxicloroquina, diltiazem,
carbamazepina, alopurinol, antiinflamatorios no este-
roideos y paracetamol. También puede estar asociada a
infecciones virales por enterovirus, adenovirus, parvovi-
rus B19, virus de Epstein-Bar, citomegalovirus y virus de
|a hepatitis B; bacterianas por Escherichia cof, Clamidia
y Micoplasma: pneumoniae, Echinococcus granulosus;
picaduras de arafia, metales pesados, quimioterdpicos,
radiacion y PUVA. Su incidencia varfa de 1a 5 casos por
millon habitantes. Se presenta alrededor de la quinta a
sexta década de la vida, con un ligero predominio por
el sexo femenino.

Se ha postulado que en su fisiopatogenia intervienen la
predisposicién genética de los individuos y el sistema
inmune que consiste en una respuesta inflamatoria
estéril neutrofilica mediada por células T Las células T
citotdxicas producen granulisina, perforina y granzima
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B, que inducirfan la apoptosis de los queratinoditos y la
aparicion de las plstulas subcémeas.

La demora evocadora es de 24 a 48 horas. £l cuadro
suele comenzar con fiebre que puede preceder al de-
sarrollo de [as lesiones cutdneas.

Las lesiones cutdneas inician con frecuencia en dreas
intertriginosas, que se diseminan de manera veloz, en
cuestion de horas a dias, al tronco y las extremidades
superiores. Las mismas se caracterizan por la presencia
de mlltiples pustulas pequefias, puntiformes, estériles,
no foliculares, que asientan sobre una hase eritematosa,
edema de cara y manos, lesiones purpdricas y vesicu-
[as. Se asocia a sensacion de quemazén, prurito, fiebre,
compromiso del estado general con adenomegalias y
alteraciones de laboratorio como leucocitosis, eosinofilia
e insuficiencia renal y hepatitis. En un 20% de los casos
puede haber compromiso mucoso que se limitaa la mu-
cosa oral. Lo habitual es que las lesiones se resuelvan de
manera espontdnea en menos de 15 dias, las cuales de-
jan una cldsica descamacién en collarete. Sin embargo,
en el 5% de los casos puede llevar al 6bito a pacientes
ancianos o con comorbilidades severas.

Bl diagndstico se realiza en funcién de la clinica, los
antecedentes farmacoldgicos recientes, el laboratorio
y la histopatologfa. Dentro de los estudios comple-
mentarios, en el laboratorio se observa leucocitosis
con neutrofilia y elevacion de reactantes de fase agu-
da. Puede haber alteracién de las funciones hepatica
y renal. El estudio histopatoldgico es mandatorio, en
el que se debe observar en epidermis pustulas sub-
c6rneas espongiformes, en la dermis papilar edema y
un infiltrado perivascular compuesto por neutréfilos y
escasos eosindfilos. En casos mds complejos, pueden
usarse los criterios diagnosticos del grupo de trabajo
EuroSCAR (NdR: lectura sugerida, primera cita biblio-
grdfica).

El tratamiento consiste en la hospitalizacién del pa-
ciente, en la suspension del agente causal, las pautas
generales del cuidado de | piel, y las medidas de sos-
tén como antitérmicos, antihistaminicos y corticoides
topicos. El uso de corticoides sistémicos se reserva para
cuadros mds severos con Compromiso cutaneo exten-
50 0 alteracién sistémica, en dosis de 0,5 a T mg/kg/
dia, de meprednisona o un equivalente.
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