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Coeditora.

Estimados lectores, este suplemento de Dermatología Revista Mexicana 
está constituido únicamente de casos clínicos, ya que el número de 
artículos sobre reporte de casos que recibimos para su publicación es 
copioso y se han acumulado muchos de ellos.

Recuerdo al Dr. Amado Saúl, quien escribió el editorial de Dermatología 
Revista Mexicana, volumen 56, núm. 5, septiembre-octubre, 2012, y 
tituló “Casos clínicos”, haciendo referencia a que esa edición estaba 
dedicada a este tipo de artículos para publicación. Él refería que no 
iba ser fácil conseguir el material para completarlo, a pesar de que 
había muchos casos interesantes, él señaló que el dermatólogo era 
flojo para escribirlos. Afortunadamente, ahora estamos sobrepasados 
por la cantidad de casos clínicos para publicación y ése es el motivo 
de que salga a la luz este número especial. 

Se ha cuestionado la utilidad de los reportes de casos clínicos; a los 
médicos que están en contacto con los pacientes les parece muy impor-
tante transmitir la experiencia de haber estudiado ese caso que ha sido 
motivo de investigación o presentación. El descubrimiento de nuevas 
enfermedades, los cambios o mutaciones en lo descrito se han hecho 
por medio de reportes de casos; actualmente lo hemos experimentado 
con la epidemia de COVID-19, son los casos clínicos los que nos han 
orientado ante un padecimiento desconocido; ya nos aconteció con la 
aparición del síndrome de inmunodeficiencia adquirida, tuvimos que 
aprender aspectos nuevos de la dermatología y en un inicio fue por 
medio de la presentación de casos clínicos.
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El médico clínico quiere describir lo que ve y 
aportar su experiencia, hacer preguntas y de-
jar el antecedente para poder ampliar el tema 
posteriormente. Los investigadores solicitan pro-
tocolos de estudio y comprobación de hipótesis. 
Los epidemiólogos requieren datos estadísticos 
y números que apoyen las observaciones para 
realizar medicina basada en evidencias. Debido 
a los diferentes enfoques laborales que tiene un 
trabajador de la salud, se producen los diversos 
tipos de artículos y no puede uno dilucidar cuál 
es el más necesario.

En los consensos para hacer clasificaciones 
de las enfermedades, sobre todo si son poco 
frecuentes, se necesitan estos reportes de casos. 
Recuerdo un comentario de que una forma de 
mastocitosis había sido eliminada de la clasi-
ficación anterior porque no había reporte de 
casos en los últimos años y, por tanto, debería 
considerarse que no existía como enfermedad.

¿Quién hace los reportes de caso? Generalmente 
los estudiantes en los diferentes grados de pre 
y posgrado, es el profesor de la materia el que 
les sugiere el caso a estudiar. El interesado en 

elaborar el caso lo realizará porque es la pri-
mera publicación en ciernes o, bien, ya probó 
el gusto de escribir y publicar. Siempre es nece-
saria la orientación del tutor o la capacitación 
en la escritura de artículos científicos. De estas 
primeras publicaciones podrán originarse estu-
dios de investigación retro y prospectivos para 
que sean la base de los trabajos de intervención 
subsecuentes.

Retomando el editorial mencionado, el Dr. Saúl 
comentó que sería muy útil conocer casos que se 
atienden en la ciudad capital, en el norte, en las 
costas, en el sureste, en un México tan variado en 
condiciones ambientales y sociales, él se pregun-
taba por qué no invitar a dermatólogos de otros 
países semejantes al nuestro; afortunadamente, 
ahora Dermatología Revista Mexicana recibe y 
publica artículos de la mayor parte de los países 
iberolatinoamericanos, esto ustedes lo pueden 
comprobar al revisar los artículos presentados 
en este y otros números de la revista.

Deseo que disfruten el paseo clínico que ten-
dremos en este número y se decidan a reportar 
su experiencia. 
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Carcinoma basocelular gigante en 
un paciente con esquizofrenia no 
controlada

Resumen

ANTECEDENTES: El cáncer de piel es de las neoplasias malignas más frecuentes en todo 
el mundo y de éste el carcinoma basocelular es el más común; sin embargo, existen 
diferentes variantes clínicas que modifican la evolución natural de la enfermedad. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 50 años de edad con antecedente de esqui-
zofrenia no controlada en quien se encontró un carcinoma basocelular gigante, pero, 
a pesar de su tamaño y evolución, no se encontró invasión a tejidos profundos. 

CONCLUSIONES: El carcinoma basocelular gigante es un subtipo poco frecuente y 
agresivo del carcinoma basocelular y, por tanto, requiere un manejo multidisciplinario, 
con algunas dificultades para elegir el tratamiento adecuado.

PALABRAS CLAVE: Carcinoma basoceluar gigante; cáncer de piel; carcinoma baso-
celular; esquizofrenia.

Abstract

BACKGROUND: Skin cancer is one of the most frequent malignant neoplasms world-
wide; in this group the basal cell carcinoma is the most common; nevertheless, different 
clinical variants exist that modify the natural evolution of the disease. 

CLINICAL CASE: A 50-year-old male patient with history of uncontrolled schizophrenia 
in who a giant basal cell carcinoma was found, but, in spite of its size and evolution, 
no invasion to deep tissue was found.

CONCLUSIONS: Giant basal cell carcinoma is a rare and aggressive subtype of basal 
cell carcinoma and, therefore, requires multidisciplinary management, with some dif-
ficulties in choosing the appropriate treatment.

KEYWORDS: Giant basal cell carcinoma; Skin cancer; Basal cell carcinoma; Schizo-
phrenia.
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ANTECEDENTES

El cáncer cutáneo no melanoma es la neoplasia 
maligna más reportada en todo el mundo y de 
ésta, el carcinoma basocelular es la variedad 
más común en México;1 se origina de la capa 
basal de la epidermis, los anexos o ambos; es 
de crecimiento lento y existe mínima invasión 
tisular, la mayor parte mide desde milímetros a 
un par de centímetros y, en raras ocasiones, es 
mayor a ese tamaño, en ese caso tiene potencial 
clínicamente agresivo con disminución de las 
opciones terapéuticas.1 El carcinoma basocelular 
gigante es una variedad clínica poco frecuente; 
representando de 0.5 al 1% de la prevalencia en 
todo el mundo y,2,3 de acuerdo con la American 
Joint Commission on Cancer (AJCC) se define 
como un tumor de diámetro mayor a 5 cm2 (T3 
de la nomenclatura TNM);3 aunque hay algunos 
autores que mencionan un tamaño mayor de 
10 cm para clasificarlo como tal.4,5

Comunicamos el caso de un paciente con 
trastorno psiquiátrico subyacente y carcinoma 
basocelular gigante que, a pesar de su tamaño 
y evolución, estaba confinado al tejido celular 
subcutáneo sin invasión a tejidos profundos. 

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 50 años de edad con 
antecedente de esquizofrenia desde los 16 años 
en tratamiento irregular con clonazepam 1 mg al 
día, tabaquismo intenso a expensas de 4 cigarros 
al día, negó otros padecimientos crónico-dege-
nerativos. Inició su padecimiento actual 15 años 
antes con “un granito” en la espalda que fue 
creciendo paulatinamente; sin embargo, en el 
último año había tenido “secreción con sangre 
y pus”, por lo que aplicó polvos de penicilina y 
sulfatiazol. A la exploración física se encontró 
una dermatosis que afectaba el tronco, de éste, el 
tórax posterior a nivel de T5 aproximadamente, 
en la línea media, constituida por una neofor-

mación de 11 x 3 x 1.8 cm con pigmento en la 
periferia, de superficie friable, acompañada de 
secreción hemática (Figuras 1 y 2). La biopsia 
incisional reportó carcinoma basocelular que-
ratósico y pigmentado (Figura 3); acorde con la 
correlación clínico-patológica y con el tamaño 
de la lesión, se estableció el diagnóstico de 
carcinoma basocelular gigante, la tomografía 
axial computada contrastada de tórax reportó 
neoformación confinada a la piel, sin invasión de 
tejidos profundos (Figura 4). Se derivó al servicio 
de Oncología médico-quirúrgica para continuar 
abordaje y seguimiento. 

DISCUSIÓN

El carcinoma basocelular gigante es una varie-
dad muy poco frecuente de cáncer de piel no 

Figura 1. Neoformación en el tronco posterior, línea 
media.
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Figura 2. Neoformación de 11 x 3 x 1.8 cm con 
pigmento en la periferia acompañada de secreción 
hemática.

Figura 3. Carcinoma basocelular queratósico y pig-
mentado.

melanoma.3 Tiene mayor incidencia en hombres 
caucásicos con pico en la séptima década de la 
vida.6,7 La topografía más afectada es el tronco 
posterior seguido de la cabeza y el cuello. En 
los sitios no faciales tiende a alcanzar mayor 
tamaño, probablemente porque se encuentra en 
áreas no visibles o por negligencia.8 

Las primeras descripciones de esta variedad 
de carcinoma basocelular las hizo Eckhoff en 
1951 y, debido a la rareza de esa variante clí-
nica, existen muy pocos casos reportados en 
la bibliografía. Se distingue por ser destructivo 
e invadir tejidos profundos e incluso vísceras 
adyacentes al tumor, no puede ser controlado 

localmente, tiene tendencia a recurrir a pesar de 
la administración de múltiples tratamientos para 
erradicarlos y generalmente produce metástasis.6 
La estirpe histopatológica es un factor importan-
te en la progresión y formación del carcinoma 
basocelular gigante;9 las de alto grado provocan 
mayor infiltración a tejidos profundos porque 
se han documentado altas concentraciones de 
colagenasa IV. Vaca-Aguilera y colaboradores,6 
en su serie de casos, reportan 51% en variantes 
de alto grado contra 49% en variantes de bajo 
grado, de la que el queratósico y el pigmentado 
representaron el 2% respectivamente. El tamaño 
de estos tumores por lo general se relaciona 
con el tiempo de duración, no existen teorías 
que expliquen el crecimiento exponencial; sin 
embargo, los principales factores de riesgo que 
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con márgenes libres de tumor es el tratamiento 
de elección. El control histológico juega un 
papel importante en reducir la recurrencia esta-
bleciendo una tasa de curación, con la cirugía 
micrográfica de Mohs, de un 99% para carci-
noma basocelular primario y mayor al 95% en 
casos de carcinoma basocelular recurrente en 
un lapso de cinco años.3,11 En general, la cirugía 
y radioterapia son las opciones más efectivas, 
en caso de que exista alguna contraindicación 
para la primera, la radioterapia y quimioterapia 
son una alternativa apropiada como tratamiento 
inicial o paliativo considerando que la quimio-
terapia sistémica se indica para tratar lesiones 
no quirúrgicas.3

CONCLUSIONES

El carcinoma basocelular gigante es un sub-
tipo poco frecuente y agresivo del carcinoma 
basocelular y, por tanto, requiere un manejo 
multidisciplinario, con algunas dificultades 
para elegir el tratamiento adecuado. Un factor 
de riesgo exponencial para padecer este tipo de 
variante clínica es la enfermedad psiquiátrica; 
nuestro paciente abandonó el seguimiento de la 
dermatosis debido al descontrol de la esquizofre-
nia; en este contexto el manejo multidisciplinario 
implica un estricto esquema farmacológico para 
remitir los síntomas agudos, por lo que resulta 
necesaria una buena red de apoyo familiar por 
medio de trabajo social a fin de replantear las 
posibles opciones terapéuticas y obtener resul-
tados favorables.
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Lupus eritematoso discoide 
generalizado y carcinoma epidermoide 
en una de las placas

Resumen

ANTECEDENTES: El lupus eritematoso discoide es una enfermedad mucocutánea 
autoinmunitaria crónica de causa desconocida, afecta predominantemente a mujeres 
de mediana edad; en términos clínicos se caracteriza por placas rojas escamosas con 
atrofia e hipopigmentación. El lupus eritematoso discoide generalmente tiene un largo 
curso clínico de varios años, incluso después de la administración de tratamientos; 
además, tiene riesgo potencial de convertirse en carcinoma epidermoide, por lo que se 
ha clasificado como un trastorno potencialmente maligno por la Organización Mundial 
de la Salud. La transformación maligna es una complicación rara de esta afección. 
La escasez de informes de esta complicación en la bibliografía merece su mención.

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 48 años de edad con dermatosis de un año 
de evolución en el tronco posterior, caracterizada por una neoformación verrugosa 
de 5 x 6 cm, ulcerada, sobre una base de hipopigmentación y atrofia. Se corroboró 
el diagnóstico de carcinoma epidermoide moderadamente diferenciado sobre una 
lesión de lupus discoide.  

CONCLUSIONES: El diagnóstico del lupus eritematoso discoide es un desafío debido 
a la variabilidad en su morfología. Las características histopatológicas pueden simular 
en ciertos casos neoplasias de células escamosas, por lo que la interpretación histopa-
tológica nos proporciona las claves para el correcto diagnóstico entre lupus eritematoso 
discoide y carcinoma epidermoide.

PALABRAS CLAVE: Lupus eritematoso discoide; carcinoma de células escamosas.

Abstract

BACKGROUND: Discoid lupus erythematosus is a chronic autoimmune mucocutaneous 
disease of unknown etiology, predominantly affecting middle-aged women, clinically 
affected by red squamous patches with atrophy and hypopigmentation. Discoid lupus 
erythematosus has a long clinical course of several years, even after treatments, in ad-
dition, it has a potential risk of developing epidermoid carcinoma, so, it has been clas-
sified as a potentially malignant disorder by the World Health Organization. Malignant 
transformation is a rare complication of this condition. The paucity of reports of this 
complication in the literature deserves its mention.

CLINICAL CASE: A 48-year-old male patient with one-year-old dermatosis of evolution 
in the posterior trunk characterized by an ulcerated 5 x 6 cm wart neoformation, on 
the basis of hypopigmentation and atrophy. The diagnosis of moderately differentiated 
squamous cell carcinoma on a discoid lupus lesion was corroborated.

CONCLUSIONS: Diagnosis of discoid lupus erythematosus is a challenge due to the 
variability in its morphology. Histopathological characteristics can simulate squamous cell 
neoplasms in certain cases, so histopathological interpretation provides us with the keys for 
the correct diagnosis between discoid lupus erythematosus and squamous cell carcinoma.

KEYWORDS: Discoid lupus erythematosus; Squamous cell carcinoma.
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ANTECEDENTES

El lupus eritematoso discoide es el subtipo más 
común de lupus eritematoso cutáneo (LEC), 
representa el 75% de todos los casos descritos.1 
Estos subgrupos se definen por las característi-
cas clínicas y algunos cambios histológicos y, a 
su vez, dentro de cada subgrupo se identifican 
distintas variantes clínicas.2 Cuadro 1

El lupus eritematoso discoide se caracteriza por 
lesiones cutáneas eritematosas, atrofia, escama, 
telangiectasias y discromía. En un porcentaje va-
riable estas lesiones se ubican sólo en la cabeza, 
el cuello y la piel cabelluda (lupus eritematoso 
discoide fijo), o afectan mayor superficie (lupus 

eritematoso discoide generalizado). El riesgo 
de evolucionar a lupus eritematoso sistémico 
(LES) en los que inician como lupus eritematoso 
discoide se ha estimado del 17 al 30% y en pa-
cientes con lupus eritematoso sistémico habría 
lesiones discoides en el 8 al 28% de los casos.3

La patogenia del lupus eritematoso discoide 
es multifactorial y comprende interacciones 
complejas, como radiación ultravioleta (UVR), 
medicamentos, agentes infecciosos y mediado-
res del estrés psicológico, además de variantes 
genéticas específicas que regulan respuestas 
inmunitarias, tolerancia inmunológica y elimina-
ción de células apoptósicas. Estas interacciones 
desencadenan e impulsan la inflamación crónica 
mediada por el sistema inmunitario que deter-
mina la susceptibilidad al lupus eritematoso 
discoide y sus manifestaciones clínicas, curso y 
respuesta al tratamiento.4,5

En términos clínicos, las lesiones aparecen en 
sitios fotoexpuestos con pápulas eritematosas, 
redondeadas y descamativas, con atrofia cen-
tral que miden de 5 a 10 mm de diámetro, con 
taponamiento folicular en las regiones malares, 
el puente nasal, la piel cabelluda y los con-
ductos auditivos externos. Las lesiones pueden 
ser generalizadas en toda la porción superior 
del tronco y las superficies extensoras de las 
extremidades. La afectación de las membranas 
mucosas puede ser intensa, en especial  en la 
boca. Los labios pueden estar edematizados, 
costrosos o ulcerados, esto es más frecuente en 
el labio inferior porque es el más expuesto a los 
rayos solares. Las lesiones individuales del lupus 
eritematoso discoide no tratado se extienden 
hacia la periferia de manera gradual con atrofia. 
El lupus eritematoso discoide puede extenderse 
a zonas no fotoexpuestas, aunque siempre sin 
afectación de órganos internos.6

Con poca frecuencia los queratinocitos en el 
lupus eritematoso discoide pueden sufrir una 

Cuadro 1. Clasificación de Gilliam y Sontheimer. 
Manifestaciones específicas de LEC

A. Lesiones histológicamente específicas de lupus  
    eritematoso (LE):

B. LE cutáneo agudo (LECA):

     a. Localizado

     b. Generalizado

     c. Tipo necrólisis epidérmica tóxica

C. LE cutáneo subagudo (LECS):

     a. Anular

     b. Papuloescamoso

     c. Patrón mixto

D. LE cutáneo crónico (LECC):

     a. LE discoide clásico:

           i. localizado

          ii. generalizado

     b. LE hipertrófico (verrucoso)

     c. LE profundo (paniculitis lúpica)

     d. LE con afección a mucosa

     e. LE túmido

     f. LE chilblain

     g. Sobreposición LE-liquen plano

Sontheimer RD, Maddison PJ, et al. Serologic and HLA 
associations in subacute cutaneous lupus erythematosus, 
a clinical subset of lupus erythematosus. Ann Intern Med 
1982;97:664-71.
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transformación carcinomatosa dando lugar a 
carcinoma epidermoide; el labio inferior es el 
sitio afectado con mayor frecuencia. El car-
cinoma epidermoide relacionado con lupus 
eritematoso discoide tiene un curso más agresivo 
que el carcinoma epidermoide cutáneo que no 
está asociado con lupus eritematoso discoide 
preexistente.7

El estudio histopatológico puede revelar en la 
mayoría de los casos un infiltrado denso, en 
forma de banda, en asociación con hiperplasia 
pseudoepiteliomatosa irregular y cambios en 
la capa basal con vacuolización de las células 
y con daño de la interfaz vacuolar. La atipia 
escamosa reactiva leve, particularmente de los 
queratinocitos basales, es bastante común. La 
hiperqueratosis con taponamiento folicular e 
inflamación linfocítica perivascular y perianexial 
asociada en un contexto de cantidades varia-
bles de mucina dérmica y engrosamiento de la 
membrana basal representan pistas útiles para 
el diagnóstico de lupus eritematoso discoide. En 
ocasiones pueden confundirse con neoplasia es-
camosa u otras dermatitis de interfaz liquenoide 
con hiperplasia epidérmica, particularmente en 
biopsias superficiales interpretadas en ausencia 
de información clínica adecuada.8,9

Los tres pilares del tratamiento contra el lupus 
eritematoso cutáneo son la fotoprotección, 
corticosteroides tópicos y antipalúdicos. La 
aplicación tópica de corticosteroides resulta 
muy útil cuando las lesiones son escasas y están 
limitadas a una pequeña área de piel. Cuando 
las lesiones no responden al tratamiento tópico 
o, por su extensión, éste resulta insuficiente, los 
antipalúdicos son el tratamiento sistémico de 
primera línea.1,2,10

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 48 años de edad con 
enfermedad renal crónica secundaria a hiperten-

sión arterial sistémica en tratamiento sustitutivo 
con diálisis peritoneal desde hacía dos meses, re-
cibía losartán 50 mg cada 12 horas. Se le practicó 
cirugía para colocación de catéter de Tenckhoff. 
A decir del paciente, tenía vitíligo desde hacía 
20 años sin seguimiento o tratamiento. 

Acudió a consulta con una dermatosis de un 
año de evolución, caracterizada por una pápula 
eritematosa en el tronco posterior, que se ulceró 
y mostró exudado amarillento; con alivio parcial 
y nueva exacerbación, asociada con prurito. No 
había recibido tratamientos previos. 

A la exploración dirigida se observó una derma-
tosis diseminada a la cara y el tronco. Afectaba 
la cara en las mejillas, el dorso nasal, la región 
peribucal, el mentón, los pabellones auriculares, 
así como el tronco anterior y posterior con placas 
atróficas e hipopigmentación (Figura 1A). En la le-
sión del tronco posterior tenía, además de la placa 
de atrofia e hipopigmentación, una neoformación 
verrugosa y ulcerada de 5 x 6 cm. Figura 1B 

En el contexto del paciente se tomó biopsia 
de piel en sacabocado para descartar lupus 

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5412

Figura 1. Lupus eritematoso discoide. A. Placas de 
atrofia e hipopigmentación B. Placa de atrofia e hi-
popigmentación, con neoformación verrugosa central 
ulcerada de 5 x 6 cm.

A               B
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cutáneo crónico hipertrófico contra carcinoma 
epidermoide ulcerado. Se inició tratamiento con 
cloroquina a dosis de 150 mg al día y esteroide 
tópico de mediana potencia en sitios de hipo-
pigmentación.

Se realizaron exámenes de laboratorio para des-
cartar actividad de lupus eritematoso sistémico 
con  eritrosedimentación, proteína C reactiva, 
anticuerpos anti-ADN doble cadena, anti-Smith 
y antinucleares, que fueron negativos.

El estudio histopatológico de la biopsia de piel 
reportó neoplasia ulcerada con detritus celulares, 
inflamación crónica y tejido de granulación. 
En la dermis papilar y reticular se encontraron 
múltiples nidos irregulares sólidos de células 
escamosas moderadamente diferenciadas. Estas 
células mostraron citoplasma eosinófilo mal de-
limitado, núcleos grandes irregulares, nucléolo 
prominente, cromatina grumosa irregular y alto 
índice mitótico (Figura 2). Se estableció el diag-
nóstico de carcinoma epidemoide. 

El paciente no acudió a su cita y perdió se-
guimiento durante seis meses, hasta lograr 
contactarlo nuevamente. Al revalorarlo tenía 
una dermatosis localizada en el tronco posterior  
caracterizada por una neoformación ulcerada de 
10 x 12 cm en diámetros mayores, infiltrada a la 
palpación. Figura 3 

A la dermatoscopia se observó una neoforma-
ción no melanocítica, ulcerada, áreas blancas sin 
estructura, eritema y vasos polimorfos. Figura 4

Debido al tamaño de la lesión, se remitió al ser-
vicio de Oncología quirúrgica para valoración 
y tratamiento. 

DISCUSIÓN

El lupus eritematoso discoide plantea un desafío  
debido a la variabilidad en su morfología. Las 

características histopatológicas pueden simular 
en ciertos casos neoplasias de células escamo-
sas, por lo que la interpretación histopatológica 
nos proporciona las claves para el correcto 
diagnóstico entre lupus eritematoso discoide 
y carcinoma epidermoide. Debe tenerse en 
cuenta el potencial desarrollo de un carcinoma 
epidermoide entre las lesiones de lupus erite-
matoso discoide.9,11 Se ha observado que estos 
carcinomas epidermoides son más agresivos que 
los convencionales. Los pacientes con lupus 

Figura 2. Biopsia de piel. A. H&E 10x. Neoplasia 
ulcerada, inflamación crónica y tejido de gra-
nulación. En dermis nidos irregulares sólidos de 
células escamosas moderadamente diferenciadas.  
B. H&E 40x. Células pleomórficas, citoplasma eosinó-
filo, núcleos grandes irregulares, nucléolo prominente, 
cromatina grumosa irregular y alto índice mitótico.

A

B
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eritematoso discoide de larga evolución deben 
llevar vigilancia periódica por parte del dermató-
logo y se requiere la evaluación histopatológica 
en caso de lesiones sospechosas para establecer 
un diagnóstico temprano y preciso.7,8     

La transformación maligna ocurre principal-
mente en áreas fotoexpuestas, como la piel 
cabelluda, las mejillas y los antebrazos. Cu-
riosamente, encontramos que nuestro paciente 
manifestó carcinoma epidermoide en el tronco 
posterior. Estos informes indican que puede 
haber otros factores patogénicos para la transfor-
mación maligna en lupus eritematoso discoide 

además de la radiación ultravioleta, como la 
coexistencia de úlceras crónicas.12

En este caso el abordaje fue adecuado; sin em-
bargo; el motivo por parte de nuestros pacientes 
en atenderse o no fue determinante para el tra-
tamiento correcto.
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Carcinoma epidermoide in situ 
interdigital tratado con 5-fluorouracilo 
crema al 5%

Resumen

ANTECEDENTES: El carcinoma de células escamosas es una proliferación maligna del 
epitelio cutáneo, representa del 20 al 50% de todos los cánceres de piel. Los facto-
res de riesgo que predisponen a su aparición incluyen: tipo de piel (Fitzpatrick I-III), 
edad (mayores de 60 años), sexo masculino, exposición solar, radiación ultravioleta, 
inmunosupresión, virus del papiloma humano (topografías periungueal y anogenital), 
así como factores ambientales. El carcinoma de células escamosas in situ típicamente 
ocurre en áreas fotoexpuestas en personas mayores de 60 años con síntomas mínimos 
en ausencia de ulceración. El espacio interdigital en el pie es una topografía poco 
frecuente, con solo 6 casos reportados en la bibliografía. Puede confundirse fácilmente 
con tiña pedis o eccema, lo que retrasa el diagnóstico. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 52 años de edad, con dermatosis de dos años 
en el segundo espacio interdigital del pie derecho; en la biopsia se corroboró el diag-
nóstico de carcinoma epidermoide in situ; se indicó tratamiento con 5-fluorouracilo 
crema al 5% con curación de su dermatosis. 

CONCLUSIONES: Los médicos debemos estar concientes de la aparición de carcinoma 
epidermoide in situ en zonas poco comunes, como los espacios interdigitales.

PALABRAS CLAVE: Carcinoma epidermoide; 5-fluorouracilo.

Abstract

BACKGROUND: Squamous cell carcinoma is a malignant proliferation of the cutane-
ous epithelium, representing 20   to 50% of all skin cancers. Risk factors that predispose 
to its development include: skin type (Fitzpatrick I-III), age (over 60 years), male sex, 
sun exposure, ultraviolet radiation, immunosuppression, human papillomavirus (peri-
ungual and anogenital topographies), as well as environmental factors. Squamous cell 
carcinoma in situ occurs in photoexposed areas in people older than 60 years with 
minimal symptoms in the absence of ulceration. The standing interdigital space is a rare 
topography, with only 6 cases reported in the literature. It can be easily mistaken for 
tinea pedis or eczema, delaying diagnosis. 

CLINICAL CASE: A 52-year-old male patient with a 2-year-old dermatosis in the second 
interdigital space of the right foot, corroborating the epidermoid carcinoma in situ bi-
opsy, in whom 5-fluorouracil 5% cream was indicated with resolution of his dermatosis.

CONCLUSIONS: Physicians should be aware of the appearance of squamous cell 
carcinoma in situ in unusual locations, such as the interdigital spaces.

KEYWORDS: Squamous cell carcinoma; 5-fluorouracil.

Mauricio Martínez-Cervantes,1 Wendy Mendoza-Rojas,2 Arlett Calipzo Pérez-Peña3

Dermatol Rev Mex 2021; 65 (Supl. 1): S14-S18.

Interdigital squamous cell carcinoma in situ 
treated with 5-fluorouracil 5% cream.

Correspondencia
Mauricio Martínez Cervantes 
drmauricioderma@gmail.com

Este artículo debe citarse como: 
Martínez-Cervantes M, Mendoza-Rojas 
W, Pérez-Peña AC. Carcinoma epider-
moide in situ interdigital tratado con 
5-fluorouracilo crema al 5%. Dermatol 
Rev Mex. 2021; 65 (suplemento 1): 
S14-S18.
https://doi.org/10.24245/dermatol-
revmex.v65id.5413

Recibido: enero 2020

Aceptado: abril 2020

1 Servicio de Dermatología. 
2 Residente de segundo año de Medi-
cina Interna. 
3 Servicio de Patología.
Hospital General Regional núm. 1, IMSS, 
Querétaro, México.

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



S15

Martínez-Cervantes M, et al. Carcinoma epidermoide in situ interdigital

ANTECEDENTES

El cáncer de piel no melanoma es el tipo de 
cáncer más común en Estados Unidos, aproxi-
madamente el 80% corresponde a carcinoma 
de células basales y el 20% al de células esca-
mosas.1,2 

El carcinoma de células escamosas muestra más 
mutaciones que otras enfermedades malignas, 
tras la acumulación de cambios y otras altera-
ciones celulares, un área de piel (usualmente 
en respuesta a daño por luz ultravioleta) puede 
progresar desde displasia a carcinoma de células 
escamosas.3 La exposición a radiación ultravio-
leta es el factor de riesgo más significativo para 
su aparición.4,5

La queratosis actínica se considera el principal 
precursor de carcinoma de células escamosas, 
representando la misma enfermedad en distintos 
estadios evolutivos, debido a la transformación 
neoplásica de queratinocitos en la epidermis, ge-
neralmente desencadenada por la radiación UV.6

A medida que las células proliferan, pueden 
extenderse hasta la dermis, lo que se denomina 
carcinoma de células escamosas invasor. Éste 
se disemina por infiltración local. Las metás-
tasis a distancia por vía hematógena ocurren 
en aproximadamente el 5% de los casos. Las 
neoformaciones grandes (mayores de 2 cm 
de diámetro) son tres veces más propensas de 
causar metástasis que las de menor tamaño. las 
topografías como el labio, la oreja o en pacientes 
inmunosuprimidos, se asocian con mayor tasa 
de metástasis, que exceden el 40%.7

La queratosis actínica se manifiesta como una 
placa escamosa sobre base eritematosa, que 
típicamente mide de 2 a 6 mm de diámetro. 
Esta lesión es más fácilmente reconocible por el 
tacto que por inspección visual. El carcinoma de 
células escamosas se manifiesta como pápula o 

placa hiperqueratósica, asociada en ocasiones 
con ulceración. Los pacientes pueden describirlo 
como una lesión que no sana y que sangra tras 
el mínimo traumatismo. El carcinoma de células 
escamosas in situ se manifiesta como una placa 
escamosa, de coloración rojiza, de crecimiento 
lento, que típicamente aparece en áreas fotoex-
puestas.8 Típicamente afecta las áreas expuestas a 
luz solar con síntomas mínimos en ausencia de ul-
ceración. El espacio interdigital en el pie es una de 
sus topografías más raras. Además, el tratamiento 
de un tumor en esta localización está limitado por 
sus características anatómicas únicas.7

A pesar de que la edad de manifestación pro-
medio es en la tercera década de la vida, la 
edad al momento del diagnóstico es en la sexta 
década.6,9 

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 52 años de edad con 
hipertensión arterial sistémica en tratamiento 
con losartán; negó otras enfermedades o alergias.

La dermatosis motivo de consulta inició hacía 2 
años con eritema y maceración en el segundo 
espacio interdigital del pie derecho. Refirió haber 
recibido tratamiento tópico contra “hongos” no 
especificado, sin mejoría. 

A la exploración se observó una dermatosis 
localizada a las extremidades inferiores de las 
que afectaba el segundo espacio interdigital, 
caracterizada por una neoformación tipo placa 
con bordes elevados, eritema leve y maceración. 
Figura 1

A la dermatoscopia se observó una neoforma-
ción no melanocítica, eritematosa, con vasos 
puntiformes y áreas blanquecinas. Figura 2

Con los hallazgos clínicos, la morfología y 
topografía se consideró el diagnóstico de 
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carcinoma epidermoide contra melanoma 
amelánico. Para establecer el diagnóstico de 
certeza, se realizó biopsia de piel teñida con 
hematoxilina-eosina. En los cortes histológicos 
se observó hiperparaqueratosis, hipergranulo-
sis, acantosis irregular, proliferación de células 
escamosas pleomórficas, núcleos irregulares y 
pérdida de su polaridad, sin afectación de la 
membrana basal. En la dermis superficial se 
observó infiltrado crónico de tipo linfohistio-
citario (Figura 3). Con los hallazgos clínicos 
y patológicos se estableció el diagnóstico de 
carcinoma epidermoide in situ. 

Debido a la topografía y tamaño de la neoforma-
ción se inició tratamiento con 5-fluorouracilo en 
crema cada 12 horas durante un mes, luego cada 
24 horas por la noche durante dos meses más, 
con lo que mostró desaparición de su dermatosis. 
Se dio seguimiento durante 9 meses sin recidiva 
actual. Figura 4

Figura 2. Dermatoscopia de carcinoma epidermoide 
in situ interdigital. Neoformación no melanocítica, 
eritematosa con vasos puntiformes, escama blanque-
cina y marrón.

DISCUSIÓN

El carcinoma de células escamosas es el segun-
do tipo de cáncer de piel más común, después 
del carcinoma de células basales. Se desarrolla 
de los queratinocitos de la epidermis y tiene 
predilección por áreas fotoexpuestas, predomi-
nantemente la cabeza y el cuello.5 

El carcinoma de células escamosas in situ 
típicamente afecta las áreas expuestas a la 
luz solar en personas mayores de 60 años.6 
El espacio interdigital en el pie es una de sus 
topografías más raras, con sólo seis casos re-
portados en la bibliografía. Puede confundirse 
fácilmente con otras afecciones, lo que retrasa 
el diagnóstico.7

La localización interdigital, no relacionada 
con inmunosupresión o virus del papiloma hu-
mano, se ha descrito previamente sólo en dos 

Dermatología Revista mexicana
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Figura 1. Carcinoma epidermoide in situ interdigital. 
Neoformación tipo placa con bordes elevados, erite-
ma leve y maceración.
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publicaciones, ambos consideraban maceración 
continua como clave etiológica.8

A pesar de que el tratamiento óptimo contra el 
carcinoma de células escamosas in situ aún no 
se ha determinado, la cirugía micrográfica de 
Mohs modificada se ha convertido en el trata-
miento recomendado, porque permite el control 
más inmediato de los márgenes de la lesión que 
otras opciones. Además, ha demostrado menor 
recurrencia que otros tratamientos.7

A pesar de que se ha evaluado la eficacia de 
tratamientos menos invasivos, como 5-fluorou-

Dermatología
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Figura 4. Nueve meses después de tratamiento con 
5-fluorouracilo crema al 5%.

Figura 3. A. H&E 10x. Hiperqueratosis, paraqueratosis, 
hipergranulosis, acantosis irregular. B. H&E 40x. Pro-
liferación de células escamosas pleomórficas, núcleos 
irregulares, pérdida de su polaridad, sin afectación de 
la membrana basal. En la dermis superficial se observa 
infiltrado crónico de tipo linfohistiocitario.
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racilo, imiquimod o terapia fotodinámica, éstos 
tienen la desventaja de periodos prolongados 
de tratamiento y de efectos adversos reportados 
con frecuencia, como eritema, dolor, dermati-
tis irritativa y prurito, cuya intensidad varía de 
moderada a severa.9,10 Sin embargo, en nuestro 
paciente la respuesta clínica fue la desaparición 
de la dermatosis. 

CONCLUSIONES

Debe tenerse conciencia de la presencia de 
carcinoma de células escamosas in situ en 
localizaciones no usuales, como los espacios 
interdigitales, con lo que se evita el retraso en 
el diagnóstico y la progresión de la lesión; el 
tratamiento debe ser individualizado.7,11
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Onicomatricoma, detalle a detalle

Resumen

ANTECEDENTES: El onicomatricoma es un tumor fibroepitelial benigno específico del 
aparato ungular que fue descrito en 1992 por Baran y Kint. Tiene una tétrada clínica 
clásica que incluye engrosamiento de la lámina ungular, xantoniquia, aumento de 
la curvatura transversa y hemorragias en astilla. Algunos de estos hallazgos también 
pueden verse en la onicomicosis, lo que lleva a establecer un diagnóstico errado y a la 
identificación tardía del tumor. Al hacer la avulsión de la lámina se encuentra un tumor 
velloso de la matriz ungular, con proyecciones que la penetran. El diagnóstico se basa 
en los hallazgos clínicos; la dermatoscopia juega un papel importante, al igual que los 
estudios de imagen, como la resonancia magnética y la ecografía, pero los hallazgos 
histopatológicos confirman el diagnóstico. El tratamiento contra el onicomatricoma 
es la resección quirúrgica. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 56 años de edad con diagnóstico inicial 
de onicomicosis, en quien se sospechó un onicomatricoma por los datos clínicos, 
la dermatoscopia y los estudios de imagen; el diagnóstico se confirmó con la 
histopatología. 

CONCLUSIONES: El diagnóstico del onicomatricoma suele retrasarse por falta de 
conocimiento acerca de esta enfermedad, lo que en ocasiones origina que se dé un 
diagnóstico inicial de onicomicosis.

PALABRAS CLAVE: Tumor ungular; onicomatricoma; dermatoscopia; onicomicosis.

Abstract

BACKGROUND: Onychomatricoma is a benign fibroepithelial tumor of the nail, first 
described in 1992 by Baran and Kint. The classic tetrad signs include thickening of the 
nail plate, xantonychia, transverse overcurvature of the nail plate and splinter hemor-
rhages. Some of these clinical features are also seen in onychomycosis, which leads to 
a misdiagnosis and delay in tumor detection. When nail plate is avulsed, a villous tumor 
emerging from the matrix is observed. The diagnosis is based on clinical findings, where 
dermatoscopy plays an important role, as do images such as magnetic resonance and 
ultrasound, but diagnosis is confirmed by histopathological findings. Complete surgical 
excision is the treatment of choice. 

CLINICAL CASE: A 56-year-old female patient with an initial diagnosis of onychomyco-
sis, in who an onychomatricoma was suspected by clinical findings, dermoscopy and 
imaging, which was finally confirmed by histopathology. 

CONCLUSIONS: Onychomatricoma diagnosis is often delayed due to lack of knowl-
edge about this disease, which sometimes causes an initial diagnosis of onychomycosis. 

KEYWORDS: Nail tumor; Onychomatricoma; Dermoscopy; Onychomycosis.
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ANTECEDENTES

El onicomatricoma es un tumor fibroepitelial 
benigno específico del aparato ungular, descrito 
en 1992 por Baran y Kint.1 Tiene una tétrada 
clínica clásica que incluye engrosamiento de 
la lámina ungular, xantoniquia, aumento de la 
curvatura transversa y hemorragias en astilla. Al-
gunos de estos hallazgos también pueden verse 
en la onicomicosis, lo que lleva a establecer un 
diagnóstico errado y a la identificación tardía 
del tumor.2 No se conoce su causa, aunque se ha 
planteado que el traumatismo y la onicomicosis 
podrían ser factores desencadenantes.3 Afecta 
más a mujeres caucásicas, alrededor de la quinta 
década de la vida. Se ha reportado en la biblio-
grafía, sin embargo, la falta de conocimiento de 
este tipo de lesión por parte de los especialistas 
hace que no se diagnostique o que se haga tar-
díamente, como en nuestro caso.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 56 años de edad, con an-
tecedente personal de cirugía de hallux valgus 
bilateral, quien consultó por un cuadro clínico 
de cinco años de evolución de cambios en la 
coloración y el aspecto de la uña del hallux 
derecho, lo que no se asociaba con dolor ni 
otros síntomas. Fue remitida con el diagnóstico 
de onicomicosis, tratada con antifúngicos tó-
picos sin mejoría. Al examen físico se observó 
cromoniquia amarilla del 30% de la lámina 
ungular, formando una banda central con estrías 
blanquecinas. En la vista frontal se evidenció 
engrosamiento central de la lámina (Figura 1). 
En la onicoscopia se detectaron hemorragias 
en astilla, vasos dilatados en la parte proximal 
de la lámina (Figura 2) y en la vista frontal del 
borde libre de la uña un patrón en panal de 
abejas. Con sospecha de onicomatricoma se 
ordenó una resonancia magnética contrastada 
que mostró una zona de engrosamiento de 
la lámina, con cavitaciones que contenían 

las extensiones filamentosas, lo que apoyó el 
diagnóstico y permitió la planeación quirúrgica 
(Figura 3). Bajo anestesia local asistida se realizó 
una onicectomía total, que permitió observar un 
tumor con proyecciones digitadas de la matriz 
distal, con la correspondiente cavitación en la 
lámina (Figura 4). La dermatoscopia intraqui-
rúrgica mostró los signos vasculares clásicos de 
este tumor: vasos punteados, sagitales e irregu-
lares (Figura 5). Se realiza resección del tumor 
y reconstrucción con plastia de matriz y lecho. 
El estudio histopatológico reportó una matriz 
ungular con epitelio acantósico e hiperplásico. 
En el corion se encontró un estroma edema-
toso, rico en células fibroblásticas, con vasos 
ectásicos, sin granulomas, ni malignidad. En los 

Figura 1. En la uña del hallux derecho se observa cro-
moniquia amarilla de más del 30% del área que forma 
una banda en la zona central con estrías blanquecinas 
con engrosamiento central de la lámina.

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5414
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cortes transversales de la lámina se observaron 
múltiples cavitaciones, algunas ópticamente 
vacías, hallazgos que confirmaron el diagnóstico 
de onicomatricoma (Figuras 6 y 7). Se realizó 
seguimiento a los seis meses posquirúrgicos, 
observándose adecuada evolución sin evidencia 
clínica de recurrencia. Figura 8 

DISCUSIÓN

El onicomatricoma es un tumor benigno de la 
matriz ungular. Los cambios de la lámina en 
este tumor son causados directamente por él. 
Se origina en la matriz ungular, donde el tumor 
extiende proyecciones digitiformes del epitelio 
matricial, que crecen de forma longitudinal hacia 
el eje distal, penetrando la lámina y generando 
alteraciones que dan las características clínicas 

clásicas: cromoniquia amarilla, estrías longitudi-
nales y deformidad en forma de embudo.4,5,6 Se 
ha planteado una teoría en la que el onicomatri-
coma podría tener su origen en una metaplasia, 
ocasionada por inflamación crónica de la uni-
dad, que lleva a cambio del fenotipo celular en la 
porción ventral del pliegue proximal y del lecho 
ungular.5-9 Otra teoría sugiere una expansión de 
la matriz hacia la superficie ventral del pliegue 
proximal, sin necesidad de metaplasia. De forma 

Figura 3. Resonancia magnética. A. Corte sagital: se 
observa una zona de engrosamiento laminar de la uña 
en la región lateral sin alteración nodular o estructu-
ras vasculares del lecho ungular. B. Corte axial: las 
imágenes muestran cavitaciones que contienen las 
extensiones filamentosas.

Figura 2. A la onicoscopia se observan hemorragias 
en astilla con vasos dilatados en la parte proximal 
de la lámina.

A

B
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Figura 4. Al realizar la onicectomía total se observa 
un tumor con proyecciones digitadas de la matriz 
distal, con la correspondiente cavitación en la lámina.

Figura 5. La dermatoscopia intraquirúrgica muestra 
los signos vasculares clásicos de este tumor: vasos 
punteados, sagitales e irregulares.

característica, se ha descrito que en los casos en 
que se afecta el pliegue ungular, clínicamente 
puede observarse pterigio.7,8,10

Otros autores han intentado explicar el origen 
de este tumor mediante la vieja homología 
morfológica e inmunohistoquímica entre la 
unidad ungular y el folículo piloso en la matriz 
y el istmo, por esta razón, se dice que los tumo-
res pilares con diferenciación de matriz deben 
incluirse en los diagnósticos diferenciales del 
onicomatricoma, éstos incluyen el tricoblas-
toma y pilomatricoma. Se ha propuesto una 
nomenclatura análoga a los tumores pilares: un-
guioblastoma (correspondiendo al tricoblastoma) 
y fibroma unguioblástico (que corresponde al 
fibroma tricoblástico) o nombrarlos onicoblas-
tomas; sin embargo, en estudios recientes se 

ha sugerido el concepto de tumor onicogénico 
epitelial con mesénquima onicogénico, que hace 
referencia a la naturaleza fibroepitelial mixta del 
tumor, lo que podría dar indicios del origen de 
esta lesión y es precisamente esa configuración 
mixta la que lo diferencia del pilomatricoma, que 
es un tumor únicamente epitelial.11 Otra posibi-
lidad es que el onicomatricoma se derive de la 
onicodermis, pues su estroma expresa CD10 (un 
marcador de onicodermis) y CD34, que suele 
estar en células que se encuentran en la dermis, 
lo que puede simular, además, un fibroma digital 
celular o un fibromixoma acral.3,6,12 

En cuanto a la clínica, en los casos reportados 
se ha encontrado que aproximadamente el 64% 
de las lesiones afecta las manos y el 36% res-
tante los pies.7,13 Se describe una tétrada clásica 
consistente en: 1) engrosamiento longitudinal 
de la lámina, 2) xantoniquia, 3) aumento de la 
curvatura transversa, 4) hemorragias en astilla 

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5414
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lámina hace visibles las cavitaciones y orificios 
en la porción proximal, con las correspondientes 
proyecciones epiteliales del tumor en la matriz 
ungular.7 Figura 4 

La dermatoscopia es una herramienta no invasiva 
que ha tomado fuerza en el diagnóstico de las 
alteraciones ungulares. Los hallazgos descritos 
son: hemorragias en astilla y las líneas longitu-
dinales blancas, amarillas o grises, que no se 
consideran específicos porque están presentes en 
otras enfermedades de la uña, como la onicomi-
cosis. Una pista diagnóstica son las cavidades en 
panal de abejas y los puntos negros en el borde 
distal de la uña.12,14

Figura 6. Matriz ungular con epitelio acantósico e 
hiperplásico. En el corion se aprecia tejido con un 
estroma rico en células fibroblásticas, edematoso y 
con vasos ectásicos (H&E, 40x).

Figura 7. Múltiples cavitaciones, algunas ópticamente 
vacías, cuyos hallazgos son consistentes con onico-
matricoma (H&E, 40x).

de predominio proximal. Se han descrito otros 
hallazgos menos frecuentes, como leuconi-
quia, eritema y edema del pliegue proximal, 
surco longitudinal prominente, melanoniquia 
longitudinal, onicodistrofia y pterigio dorsal en 
casos atípicos. El tumor se caracteriza por tener 
crecimiento lento y suele ser una afección asin-
tomática;2,7 sin embargo, se ha descrito dolor a 
la compresión hasta en el 30% de los casos.13 

En el borde libre de la uña, múltiples cavita-
ciones que han ido perdiendo las digitaciones 
se llenan con líquido seroso o sangre dando la 
apariencia de panal de abejas. La avulsión de la 
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3. Signo del espejo: es la correspondencia 
simétrica entre la cavidad y la proyección 
(criptas y digitaciones).15

Los criterios vasculares no son específicos, se 
encuentran: Figura 5

1. Vasos sagitales: vasos del tumor orienta-
dos hacia el eje sagital del dedo.

2. Vasos punteados: vasos circulares en el 
tumor.

3. Vasos irregulares: vasos tumorales de 
forma irregular que no se originan en el 
eje sagital del dedo.15

Para confirmar el diagnóstico se han utilizado 
estudios de imagen, entre los que está la reso-
nancia magnética contrastada que muestra, en 
los cortes sagitales, proliferaciones epiteliales en 
la matriz con un centro de baja captación y un 
anillo de captación igual a la epidermis normal, 
además, se encuentran las extensiones filamen-
tosas hacia la lámina y un estroma mucoide con 
hiperintensidad en T2 por el alto contenido de 
agua. En los cortes axiales se observan los agu-
jeros en la lámina que contienen las extensiones 
filamentosas. También se ha usado la ecografía, 
en la que se ha descrito una lesión sólida, hi-
poecoica, con puntos lineales hiperecoicos en la 
matriz que deforman la lámina.16 Sin embargo, es 
necesaria la confirmación diagnóstica por medio 
de la histopatología, en ésta se encuentran dos 
zonas anatómicas, cada una con tres criterios 
que apoyan el diagnóstico: 

1. Zona proximal: en el pliegue proximal 
desde la raíz hasta la cutícula.

a) Invaginaciones epiteliales con una zona 
queratógena gruesa en forma de V.

b) La lámina se encuentra engrosada sin 
cavitaciones, con un borde inferior 
ondulado que termina en espuela.

En la dermatoscopia intraquirúrgica hay signos 
estructurales y vasculares.15 Los signos estruc-
turales se consideran más específicos de esta 
enfermedad y son: 

1. Signo de la Sagrada Familia: criptas hiper-
bólicas regulares en la parte proximal de 
la lámina ventral que corresponde a las 
cavitaciones en una vista longitudinal. 

2. Digitaciones: extensiones digitiformes del 
tumor sobre la lúnula, que corresponden 
a las proyecciones epiteliales. 

Figura 8. Seis meses después de la intervención 
quirúrgica. 

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5414
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c) Un estroma fibrilar bien delimitado de 
la superficie inferior.

2. Zona distal: correspondientes a la lúnula.

a)  Múltiples digitaciones en dedo de 
guante demarcadas en el epitelio de 
la matriz.

b)  Perforación de la lámina con múltiples 
cavidades, que en el borde distal de la 
lúnula pierden las digitaciones epite-
liales y se llenan de líquido seroso.

c)  El estroma de tejido conectivo de las 
digitaciones se extiende de forma 
profunda a la dermis y no se delimita 
del tejido sano.15,17

Entre los diagnósticos diferenciales se incluyen 
el fibroqueratoma, la onicomicosis, el carcinoma 
escamocelular y el osteocondroma.18 El trata-
miento de este tumor es la escisión quirúrgica.3,19 
Al remover la lámina ungular se visualizan las 
proyecciones tumorales de la matriz, que deben 
ser resecadas por completo, incluida la parte 
proximal de la matriz que no está afectada para 
prevenir la recurrencia local, que no suele ocurrir 
y solo en algunos casos se ha descrito distrofia 
de la uña posterior a la cirugía.3,18,20

CONCLUSIONES

El diagnóstico del onicomatricoma suele retra-
sarse por falta de conocimiento acerca de esta 
enfermedad, lo que en ocasiones origina que se 
dé un diagnóstico inicial de onicomicosis, como 
lo ocurrido con nuestra paciente. Comunicamos 
un caso con características clínicas, dermatos-
cópicas e histopatológicas típicas. 
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dermatosis neoplásiCas

Manifestación atípica de un linfoma 
cutáneo difuso de células B grandes 
tipo pierna

Resumen

ANTECEDENTES: Los linfomas cutáneos primarios de células B representan el 22.5% 
de los linfomas que afectan la piel. Éstos se clasifican en: linfoma de células B de la 
zona marginal, linfoma centrofolicular y linfoma difuso de células B grandes tipo pierna; 
este último representa el 20% de estas neoplasias y el 4% de todos los linfomas en la 
piel. Afecta mayormente a mujeres en la séptima década de la vida. La pierna es el 
sitio más común de manifestación. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 27 años que tenía múltiples placas y nódulos en 
la espalda y el hombro izquierdo. La biopsia de piel reveló múltiples inmunoblastos y 
centroblastos en la dermis. La inmunohistoquímica fue positiva para CD20, Bcl-2, Bcl-6 
y MUM-1. El paciente recibió seis ciclos de rituximab, ciclofosfamida, doxorrubicina, 
vincristina y prednisona más radioterapia con respuesta favorable. 

CONCLUSIONES: El tratamiento contra linfoma cutáneo primario de células B grandes 
y el no especificado es con R-CHOP más radioterapia. El pronóstico suele ser malo 
con supervivencia libre de enfermedad a 5 años del 40 al 60%.

PALABRAS CLAVE: Linfoma cutáneo; linfoma cutáneo de células B; linfoma cutáneo 
difuso de células B grandes.

Abstract

BACKGROUND: The primary cutaneous B-cell lymphomas represent 22.5% of all 
skin lymphomas. They are classified as marginal zone B-cell lymphoma, follicle center 
lymphoma, and diffuse large B-cell lymphoma, leg type. The latter account for the 
20% of these malignancies and the 4% of all skin lymphomas. Female patients around 
the seventh decade are commonly affected. Leg involvement is the common site of 
presentation. 

CLINICAL CASE: A 27-year-old male patient suffering this condition, presenting with 
multiple plaques and nodules on the back and left shoulder. Skin biopsy showed the 
presence of immunoblasts and centroblasts. Immunochemistry was positive for CD20, 
Bcl-2, Bcl-6, and MUM-1. He received six-cycles of rituximab, cyclophosphamide, 
doxorubicin, vincristine and, prednisone plus radiotherapy and had a favorable 
response.

CONCLUSIONS: Treatment for unspecified and primary cutaneous large B-cell lym-
phoma is R-CHOP plus radiation therapy. The prognosis is usually poor with a 5-year 
disease-free survival of 40% to 60%.

KEYWORDS: Cutaneous lymphoma; Primary cutaneous B-cell lymphomas; diffuse 
large B-cell.
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ANTECEDENTES

Los linfomas cutáneos primarios de células B 
pertenecen a un grupo raro de trastornos linfo-
proliferativos, representan el 22.5% de todos los 
linfomas con afección a la piel. Se dividen en: 
linfoma cutáneo primario de la zona marginal, 
linfoma cutáneo primario centro folicular y lin-
foma cutáneo primario de células B grandes tipo 
pierna, de los cuales este último se asocia con 
peor pronóstico y mayor tasa de recurrencias.1 
Predomina en mujeres en la séptima década de 
la vida, con incidencia anual de 0.5 casos por 
100,000 personas. Como su nombre lo indica, 
cerca del 76% de los pacientes tienen afección 
en las piernas; sin embargo, incluso del 10 al 
15% pueden mostrar localizaciones diferentes 
a los miembros inferiores. Se caracteriza por 
placas de tamaño variable, eritemato-violáceas, 
infiltradas y ocasionalmente ulceradas.2 

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 27 años, que tenía una 
dermatosis diseminada al hombro izquierdo 
y la región escapular ipsilateral, constituida 
por múltiples placas de 0.3 hasta 4 x 3 cm de 
diámetro, eritemato-violáceas, de superficie 
anfractuosa, infiltradas, de bordes irregulares 
y bien definidos (Figura 1). Tenían ocho meses 
de evolución y eran asintomáticas. El paciente 
negaba antecedente de síndrome consuntivo, el 

resto de la exploración física no mostró alteracio-
nes. Los estudios de laboratorio y radiológicos se 
encontraban en parámetros normales. 

Se realizó una biopsia incisional de una de las 
lesiones, que mostró epidermis con atrofia, en 
la dermis se observó un infiltrado difuso que 
no afectaba la zona de Grenz, compuesto por 
inmunoblastos y centroblastos (Figura 2). La in-
munohistoquímica resultó positiva para CD20, 
Bcl-2, Bcl-6 y MUM-1 (Figura 3). El aspirado de 
médula ósea y la biopsia de hueso no mostraron 
infiltración. Los estudios tomográficos no mostra-
ron enfermedad a distancia. Con estos hallazgos 
se estableció el diagnóstico de linfoma cutáneo 
difuso de células B grandes tipo pierna, que se 
estadificó como T2aN0M0. Se trató con 6 ciclos 
de R-CHOP más radioterapia. El paciente tuvo 
evolución satisfactoria, con desaparición de las 
lesiones tras el tratamiento y continuó en segui-
miento sin evidencia de recidiva hasta la fecha. 

DISCUSIÓN

El linfoma cutáneo primario de células B gran-
des se divide en tipo pierna y no especificado, 

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5415

Figura 1. Manifestación clínica.

Figura 2. Infiltración en la dermis por células re-
dondas, grandes, de abundante citoplasma y núcleo 
prominente, compatibles con inmunoblastos y células 
de escaso citoplasma, núcleo vesicular y pequeños 
nucléolos adyacentes a la membrana nuclear, com-
patibles con centroblastos (H/E 100x).
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inmunoblastos y centroblastos, que pueden 
extenderse hasta el tejido celular subcutáneo. 
La inmunohistoquímica es positiva para CD20, 
CD79, Pax-5, Bcl-2, MUM1/IRF4 y FOX-P1 están 
fuertemente expresados en el linfoma cutáneo 
primario de células B grandes.7,8

A diferencia del linfoma cutáneo primario de 
células B grandes, el no especificado afecta 
pacientes más jóvenes (30-89 años con un 
promedio de 72 años vs 50-94 años con un pro-
medio de 80 años), con predominio del género 
masculino en el 71%; sólo un 43% se presenta 
en extremidades inferiores. Las lesiones tienden a 
ser mayores de 5 cm (85 vs 58%), ser múltiples y 
afectar uno o dos sitios contiguos (68% vs 30%). 
Su aspecto tiende a ser más como placas (69%), 
mientras que en el linfoma cutáneo primario de 
células B grandes es como pápulas y nódulos 
(68%). Su comportamiento clínico tiende a ser 
menos agresivo y con menor tasa de recurrencias 
a diferencia del linfoma cutáneo primario de 
células B grandes. Su perfil de inmunohistoquí-
mica suele ser positivo para Bcl-6, MUM-1 pero 
es negativo para Bcl-2.9

El tratamiento contra linfoma cutáneo primario 
de células B grandes y el no especificado es con 
R-CHOP + radioterapia. El pronóstico suele ser 
malo con supervivencia libre de enfermedad 
a 5 años del 40 al 60%; asimismo, la tasa de 
recurrencias es del 55 al 70%.10
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que ocasiona alteraciones en el gen CDKN2A 
y, por consiguiente, pérdida de función de 
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En términos histológicos, destaca un infiltrado 
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Figura 3. A. CD20 positivo 20x. B. Bcl-2 positivo 20x. 
C. Bcl-6 positivo 20x. D. MUM-1 positivo 20x.
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Hiperplasia angiolinfoide con 
eosinofilia. Abordaje terapéutico de tres 
casos

Resumen

ANTECEDENTES: La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia es una enfermedad poco 
frecuente, caracterizada por proliferación vascular anómala que usualmente afecta la 
cabeza y el cuello. Clínicamente se manifiesta con pápulas o nódulos únicos o múl-
tiples, de color rojo o marrón, cutáneos o subcutáneos. El tratamiento más prescrito 
es la escisión quirúrgica; se ha reportado también la criocirugía, láser, electrocirugía, 
terapias tópicas o sistémicas que incluyen esteroides, estrógenos, retinoides orales, 
pentoxifilina y quimioterapia. 

CASOS CLÍNICOS: Se comunican tres casos de hiperplasia angiolinfoide con eosinofi-
lia, dos hombres y una mujer con edad comprendida entre 19 y 35 años, tratados con 
criocirugía combinada con cirugía y electrocirugía, con buenos resultados.

CONCLUSIONES: La criocirugía es una terapia que se ha prescrito en pacientes con 
hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia con buena respuesta.

PALABRAS CLAVE: Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia; criocirugía; electroci-
rugía; cirugía.

Abstract

BACKGROUND: Angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia is a rare disease, 
characterized by abnormal vascular proliferation that usually affects the head and 
neck. Clinically is manifested by single or multiple papules or nodules, red or brown, 
cutaneous or subcutaneous. The most used treatment is surgical excision; but also the 
use of cryosurgery, laser, electrosurgery, topical or systemic therapies including steroids, 
estrogens, oral retinoids, pentoxifylline and chemotherapy has been reported. 

CLINICAL CASES: We report three cases of angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia, 
two men and a woman with age range from 19 to 35 years, treated with cryosurgery 
plus surgery or electrosurgery with good results.

CONCLUSIONS: Cryosurgery is a therapy that has been prescribed in patients with 
angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia with good response.

KEYWORDS: Angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia; Cryosurgery; Electrosur-
gery; Surgery.
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ANTECEDENTES 

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia es 
una enfermedad vasoproliferativa, benigna y 
poco frecuente. Se caracteriza por nódulos in-
tradérmicos o subcutáneos, únicos o múltiples, 
rojo-marrón, localizados comúnmente en la 
cabeza, especialmente en los pabellones auricu-
lares, la frente y la piel cabelluda.1,2 Su patogenia 
se desconoce. Se menciona que es más frecuente 
en mujeres de mediana edad. El tratamiento 
más prescrito es la cirugía; sin embargo, hay 
otras modalidades de tratamiento que incluyen 
criocirugía, quimioterapia, corticosteroides 
intralesionales y sistémicos, curetaje, electroci-
rugía, radioterapia, laser de argón o dióxido de 
carbono, entre otros, con resultados variables. La 
recurrencia después del tratamiento es común.3 

CASOS CLÍNICOS

Caso 1

Paciente masculino de 35 años, sin antecedentes 
de importancia. Consultó por lesiones que afec-
taban la cabeza de un año de evolución, que en 
ocasiones presentaban sangrado ante mínimos 
traumatismos. Al examen físico presentaba en 
región fronto parietal derecha, pápulas y nódu-
los rojo vinoso, con tamaños que oscilaban de 
0.3 a 1 cm de diámetro. Algunos se agrupaban 
formando una placa de aproximadamente 4 cm 
de diámetro con un componente profundo 
(Figura 1). Se tomó biopsia y el estudio histopato-
lógico mostró epidermis con acantosis irregular, 
y en la dermis vasos sanguíneos dilatados, algu-
nos con hiperplasia de sus paredes, e infiltrado 
perivascular de linfocitos y eosinófilos, con lo 
que se estableció el diagnóstico de hiperplasia 
angiolinfoide con eosinofilia. Previa anestesia 
local con lidocaína simple al 2% se realizó 
criocirugía usando técnica cerrada, con halo 
o frente de congelación de 2 a 3 mm para las 
más superficiales y de 5 a 6 mm para el compo-

nente profundo. Se aplicaron uno a dos ciclos 
dependiendo de la profundidad de la lesión. El 
procedimiento crioquirúrgico se realizó en dos 
sesiones. Un mes después, para el remanente 
profundo, se realizó cirugía extirpando tejido 
cicatricial y remanentes de la hiperplasia, con-
firmado por estudio histopatológico. Figura 2

Caso 2

Paciente femenina de 19 años, sin antecedentes 
de importancia, que acudió por tener lesiones 
en la cabeza y la cara de dos meses de evolu-
ción, que le ocasionaban prurito y sangrado 
ante traumatismos leves. Al examen físico, en la 
región frontoparietal izquierda, tenía múltiples 
nódulos rojo-violáceos, de 0.3 a 1.5 cm, algunos 
de los cuales se agrupan dando origen a una 
placa multinodular de aproximadamente 5 cm 
de diámetro, que infiltraba hasta el tejido celular 
subcutáneo (Figura 3). La biopsia demostró cam-
bios compatibles con hiperplasia angiolinfoide 
con eosinofilia. Se hizo criocirugía a la totalidad 
de las lesiones en la forma comentada en el caso 
anterior. El procedimiento se realizó en cuatro 

Dermatología Revista mexicana
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Figura 1. Caso 1. A. Nódulos rojo-violáceos múltiples 
en la región fronto-parietal. B. Resultado después de 
dos ciclos de criocirugía para componente superficial 
y profundo.
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sesiones. La lesión remanente profunda que res-
pondió parcialmente a la criocirugía se extirpó 
mediante cirugía un mes después, con buenos 
resultados. Figura 4

Caso 3 

Paciente masculino de 23 años, que acudió por 
padecer lesiones múltiples en la frente de dos 
años de evolución, con sangrado ocasional ante 
traumatismos. En el examen físico se encontraron 
múltiples pápulas rojo-violáceas de 0.3 a 1.5 cm, 
redondas a ovales (Figura 5). La mayor parte se 
trató con electrocirugía y las 2 de mayor tamaño 
con un ciclo de criocirugía, con la técnica antes 
descrita. Figuras 6 y 7

DISCUSIÓN

La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia fue 
descrita por Wells y Whimster en 1969.4 La ma-

yor parte de los casos corresponde a pacientes 
adultos entre la tercera y cuarta décadas de la 
vida. Aunque se comenta que predomina en el 
sexo femenino, en una revisión sistematizada 
realizada por Brandon y Adler no se encontró 
el predominio comentado. El sitio anatómico 
más afectado es la cabeza y el cuello y más es-
pecíficamente la piel cabelluda, el área auricular 
y preauricular.5 Se ha descrito en otros sitios, 
como el tronco, las extremidades, los genitales6 
y la cavidad bucal en los labios.7 En términos 
clínicos, se describen como pápulas y nódulos 
de 0.5 a 2 cm, únicos o múltiples, de color rojo o 
marrón, de aspecto angiomatoso y con tendencia 
a confluir. Son asintomáticos, aunque en algunos 
casos hay prurito, dolor o sangrado espontáneo.5

Dermatología
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Figura 3. Caso 2. Nódulos superficiales y profundos 
de hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia.

Figura 2. Caso 1. Extirpación quirúrgica de compo-
nente profundo y posoperatorio a un año.
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Figura 4. Caso 2. Resultados seis meses después de la 
aplicación de criocirugía y cirugía para tratar la lesión 
profunda residual.

Figura 6. Caso 3. Paciente tratado con electrocirugía 
y criocirugía seis meses después.

Figura 5. Caso 3. Pápulas y nódulos rojo-violáceos 
en la región frontal.

Su patogénesis se desconoce. Algunos auto-
res sugieren que es una enfermedad debida a 
proliferación vascular; otros que es un proceso 
reactivo secundario a traumatismo, infección 
o de origen hormonal; otra hipótesis etiopato-
génica es la relacionada con la proliferación 
linfoide y, por ende, la ha etiquetado como una 
enfermedad linforoliferativa de bajo grado.8,9 En 
este contexto, Kempf la considera un problema 
proliferativo de linfocitos T CD4, más que una 
lesión vascular verdadera. 5
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En términos histológicos, está constituida por un 
componente vascular y un infiltrado inflamato-
rio. El componente vascular consiste en vasos 
irregulares, con células endoteliales prominentes 
que protruyen la luz. El infiltrado inflamatorio 
está compuesto básicamente por eosinófilos y 
linfocitos9 (Figura 7). La inmunohistoquímica 
muestra positividad para marcadores endotelia-
les CD34, factor VIII y vimentina.10 El grado de 
infiltración por eosinófilos es variable constitu-
yendo del 5 al 15% de las células.2

Existen múltiples tratamientos de la hiperplasia 
angiolinfoide con eosinofilia. La escisión qui-
rúrgica constituye uno de los más prescritos. 
Se han administrado otros tratamientos, como 
criocirugía, electrocirugía, láser, radioterapia, 

esteroides tópicos, intralesionales o sistémicos, 
interferón alfa 2 a, imiquimod, inhibidores de 
calcineurina y quimioterapia intralesional, entre 
otros, con resultados variables.11 

La recurrencia, independientemente del tra-
tamiento, es de aproximadamente el 30%. En 
una serie de 61 pacientes, Olsen y Helwing la 
reportaron de, incluso, el 33%. En esta serie, los 
autores especulan que la recurrencia es secun-
daria a la persistencia de las comunicaciones 
arteriovenosas después de la escisión local.12

La criocirugía es una terapia que se ha prescrito 
en pacientes con hiperplasia angiolinfoide con 
eosinofilia con buena respuesta.4,12,13 Es un 
método que actúa ocasionando daño vascular 
y tisular, mediante el proceso de congela-
ción rápida y descongelación lenta. Con las 
temperaturas alcanzadas menores a -15ºC, se 
causa daño del endotelio capilar y venular, 
incrementando la permeabilidad vascular, lo 
que genera edema intersticial y deterioro del 
flujo, que a su vez ocasiona la formación de 
microtrombos. Por tanto, es una buena opción 
terapéutica contra una enfermedad en la que 
la proliferación vascular superficial es una ca-
racterística prominente.13

Comunicamos tres casos tratados con criocirugía 
más cirugía en dos de ellos y, un tercero, con 
criocirugía más electrocirugía con resultados 
terapéuticos y cosméticos adecuados.

REFERENCIAS

1. Chun SI, Ji HG. Kimura’s disease and angiolymphoid hy-
perplasia with eosinophilia: Clinical and histopathologic 
differences. J Am Acad Dermatol 1992; 27: 954-8. doi. 
10.1016/0190-9622(92)70293-o. 

2. Requena L, Sangueza OP. Cutaneous vascular prolifera-
tions. Part II. Hyperplasias and benign neoplasms. J Am 
Acad Dermatol 1997; 37:887-920. doi. 10.1016/s0190-
9622(97)70065-3. 

3. Baghestani S, Firooz A. A refractory case of angiolym-
phoid hyperplasia with eosinophilia successfully treated 

Figura 7. A. Centros germinales linfoides e infiltrado 
difuso, con linfocitos y eosinófilos, en un estroma 
fibroso (10x). B. Acercamiento de la imagen A donde 
se observan los vasos sanguíneos dilatados e infiltrado 
linfoide y eosinófilos (40x).

A

B



S36

2021; 65 Suplemento 1Dermatología Revista mexicana

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5417

by surgery. J Dermatolog Treat 2011; 22: 49-51. doi. 
10.3109/09546630903440072. 

4. Reddy PK, Prassad AL, Sumathy TK, Shivaswamy KN, Ran-
ganthan C. An overlap of angiolymphoid hyperplasia with 
eosinophilia and Kimura’s disease: Successful treatment 
of skin lesions with cryotherapy. Indian J Dermatol 2015; 
60: 216. doi. 10.4103/0019-5154.152574

5. Adler BL, Krausz AE, Minuti A, Silverberg JL, et al. Epide-
miology and treatment of angiolymphoid hyperplasia with 
eosinophilia (ALHE). A systematic review. J Am Acad Der-
matol 2016; 74: 506-12. doi. 10.1016/j.jaad.2015.10.011.

6. Park JS, Lee MJ. A case of angiolymphoid hyperplasia 
with eosinophilia (ALHE) in the genital area accompanied 
by varicocele. Int J Dermatol 2009; 48 (11): 1264-6. doi. 
10.1111/j.1365-4632.2009.04133.x.

7. Salinas FO, Corredoira YS, Rojas AG. Hiperplasia angiolinfoi-
dea con eosinofilia: presentación de un caso en cavidad oral 
y revisión de la literatura. Rev Med Chile 2007; 135: 63-639. 
http://dx.doi.org/10.4067/S0034-98872007000500012.

8. Gencoglan G, Karaca S, Ertekin B. Angiolymphoid hyperpla-
sia with eosinophilia treated successfully with imiquimod. 
Dermatology 2007; 2015: 233-5. doi. 10.1159/000106581. 

9. Onishi Y, Ohara K. Angiolymphoid hyperplasia with eosi-
nophilia associated with arteriovenous malformation: a 
clinicopathological correlation with angiography and serial 
estimation of serum levels of renin, eosinophil cationic 
protein and interleukin 5. Br J Dermatol 1999; 140: 1153-
1156. doi. 10.1046/j.1365-2133.1999.02880.x. 

10. Miller JC, Loffredo MD, Ammirati CT Mohs micrographic 
surgery for angiolinphoid hyperplasia with eosinophilia. 
Dermatol Surg 2004; 30: 1169-1173. doi. 10.1111/j.1524-
4725.2004.30349.x.

11. Rheingantz- da-Cunha Filho R, Laranggeira-de-Almeida 
H. Angiolymphoid hyperplasia with eosinophilia: ex-
cellent response to intralesional triamcinolone. Braz J 
Otorhinolaryngol 2008; 74 (1): 160. doi. 10.1016/s1808-
8694(15)30771-0. 

12. Olsen TG, Helwing EB. Angiolymphoid hyperplasia with 
eosinophilia. A clinicophatologic study of 116 patients. J 
Am Acad Dermatol 1985; 12: 781-79. doi. 10.1016/s0190-
9622(85)70098-9. 

13. Cooper SM, Dawber RPR, Millard P. Angiolymphoid hyperpla-
sia with eosinophilia treated by cryosurgery. JEADV 2001; 15: 
489-490. doi. 10.1046/j.1468-3083.2001.03403.x.

AVISO IMPORTANTE

Ahora puede descargar la aplicación de 
Dermatología Revista Mexicana. 
Para consultar el texto completo de los artículos deberá 
registrarse una sola vez con su correo electrónico, 
crear una contraseña, indicar su nombre completo y 
especialidad. Esta información es indispensable para 
saber qué consulta y cuáles son sus intereses y 
poder en el futuro inmediato satisfacer sus 
necesidades de información.

  La aplicación está disponible 
      para Android o iPhone.



S37www.nietoeditores.com.mx

dermatosis neoplásiCas Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a

Leiomiosarcoma cutáneo primario

Resumen

ANTECEDENTES: El leiomiosarcoma cutáneo primario es un tumor poco frecuente 
que tiene mayor incidencia entre la quinta y séptima décadas de la vida. Afecta 
principalmente las extremidades, en particular las zonas pilosas. La morfología 
más frecuente es una neoformación nodular que a menudo es asintomática y en 
algunos casos puede ocasionar dolor. Los hallazgos histológicos muestran proli-
feración de células fusiformes con núcleos hipercromáticos, cromatina granular 
gruesa que se dispone formando haces entremezclados con las fibras de colágeno 
en la dermis, con alto índice mitótico. El tratamiento de elección es la escisión 
quirúrgica, con margen de 3 a 5 cm incluido tejido subcutáneo y fascia adyacente, 
o la cirugía micrográfica de Mohs. El seguimiento es fundamental para la detección 
de recidivas o metástasis. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de la sexta década de la vida con diagnóstico de 
leiomiosarcoma cutáneo primario tratado con extirpación quirúrgica con márgenes 
amplios, sin recidiva de la lesión a un año y medio de seguimiento. 

CONCLUSIONES: El leiomiosarcoma cutáneo primario es un tumor maligno poco 
frecuente, las características clínicas son inespecíficas, por lo que la histopatología y 
la inmunohistoquímica son fundamentales para su diagnóstico.

PALABRAS CLAVE: Leiomiosarcoma; tumor de músculo liso.

Abstract

BACKGROUND: Primary cutaneous leiomyosarcoma is a rare tumor, with the highest 
incidence between the fifth and seventh decade of life. It mainly affects the extremities, 
particularly hairy areas. The most frequent morphology is a nodular neoformation that 
is often asymptomatic and in some cases can cause pain. Histological findings show 
spindle cell proliferation with hyperchromatic nuclei, thick granular chromatin that is 
arranged forming bundles intermingled with collagen fibers in the dermis, with a high 
mitotic index. The treatment of choice is surgical excision, with a 3 to 5 cm margin 
including subcutaneous tissue and adjacent fascia, or Mohs micrographic surgery. 
Follow-up is essential for the detection of recurrences or metastases.

CLINICAL CASE: A male patient in the sixth decade of life diagnosed with primary 
cutaneous leiomyosarcoma treated with surgical removal with wide margins, without 
recurrence of the lesion at one and a half year follow-up.

CONCLUSIONS: Primary cutaneous leiomyosarcoma is a little frequent malignant 
tumor, clinical characteristics are inespecific, thus, histipathology and immunohisto-
chemistry are fundamental for its diagnosis.

KEYWORDS: Leiomyosarcoma; Smooth muscle tumor.
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ANTECEDENTES

El leiomiosarcoma cutáneo es un tumor de 
músculo liso muy raro que surge de la dermis 
o tejido subcutáneo en la piel, representa del 
2 al 3% de todos los sarcomas superficiales de 
partes blandas.1,2

El leiomiosarcoma superficial tiene dos sub-
divisiones: formas cutáneas o dérmicas y 
subcutáneas,1 con diferentes implicaciones 
clínicas y de pronóstico.

La etiopatogenia sigue sin estar clara, la ma-
yoría de los casos de leiomiosarcomas surgen 
de novo3,4 y no de lesiones precancerosas o 
preexistentes,1,4 se ha reportado la exposición a 
radiación,1,3 quemaduras, traumatismo físico y 
antecedente médico de leiomioma como facto-
res predisponentes.4

El leiomiosarcoma cutáneo se origina del mús-
culo liso piloerector dérmico2 o en los músculos 
lisos que rodean las glándulas sudoríparas,3,4 a 
diferencia del leiomiosarcoma subcutáneo, que 
parece derivar de las fibras musculares lisas de 
arterias y venas.2,4

La mayor parte de los informes en la bibliogra-
fía reporta que los hombres se ven afectados 
con mayor frecuencia que las mujeres con una 
proporción 3:1.3,5 Afecta a todas las edades, con 
un pico entre 60 y 70 años.1-4,6 La población 
caucásica es más afectada que otros grupos 
étnicos.4

La topografía más frecuente es en las extremi-
dades (48-85% de los casos), con predominio 
en las superficies extensoras,1,3-7 la cabeza 
es otro sitio frecuente de manifestación y en 
el estudio de Rodríguez-Lomboa y colabo-
radores se reportó como la topografía más 
frecuente de manifestación, seguida de las 
extremidades.2

La morfología más frecuente son los nódulos 
solitarios,1,3,7 del color de la piel o eritematosos, 
también se reportan lesiones con aspecto de 
pápulas, placas, ocasionalmente con superficie 
ulcerada,3 con diámetro promedio de 1.5 a 
1.8 cm al momento del diagnóstico.3,5 La ma-
yoría de los casos son asintomáticos,6 pero los 
pacientes pueden manifestar dolor.1,7

El diagnóstico histopatológico se basa en el 
aspecto morfológico, grado de atipia celular, 
incluidas células gigantes atípicas, grado de 
pleomorfismo y número de mitosis,1,3 así como 
en la expresión de marcadores de músculo liso, 
actina muscular lisa, desmina y vimentina.7 La 
actina está presente en todos los tumores.1,4,7

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 56 años, con dermatosis 
localizada a la extremidad superior derecha de 
donde afectababa el brazo, caracterizada por 
una neoformación ovalada de 1 x 1.2 cm de 
diámetro, de superficie eritematosa, lobulada, 
de consistencia firme. Figura 1

Dermatología Revista mexicana
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Figura 1. Topografía de la lesión. Brazo derecho con 
neoformación nodular ovalada de 10 x 12 mm de 
diámetro y 6 mm de alto, de superficie eritematosa, 
lobulada. Neoformación de consistencia firme.
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Inició su padecimiento dos años antes de acudir 
a consulta, refería dolor ocasional y no había 
recibido tratamiento.

Se realizó extirpación de la lesión con diagnós-
tico de tumor de anexos.

La histopatología reportó epidermis con acanto-
sis moderada irregular, con hiperpigmentación 
de la capa basal, dermis con neoplasia fusoce-
lular dérmica superficial y profunda, con daño 
superficial del tejido adiposo subcutáneo. Neo-
formación bien delimitada no encapsulada, que 
se disponía entre haces de colágeno, con células 
fusiformes de núcleos basófilos. Figuras 2 a 4 

Tenía invasión perineural y no se observó inva-
sión linfovascular.

La inmunohistoquímica fue positiva a actina y 
negativa a S100. Figura 5

Con lo anterior se estableció el diagnóstico de 
leiomiosarcoma cutáneo primario.

El paciente fue enviado al servicio de Oncología 
para ampliación de margen en donde se realizó 
resonancia magnética que fue reportada sin al-
teraciones y se extirpó la cicatriz con margen de 
3 cm y en profundidad hasta la fascia. El reporte 
de patología de la ampliación de margen fue sólo 

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a

Figura 4. Histología. A mayor acercamiento se obser-
van células fusiformes con núcleos basófilos alargados 
y extremos romos, con pleomorfismo y citoplasma 
eosinófilo (HE 60x).

Figura 3. Histología. Dermis con neoplasia fusocelular 
que se dispone en haces entremezclados con las fibras 
de colágeno (HE 20x).

Figura 2. Histología. Epidermis con acantosis mo-
derada irregular, con hiperpigmentación de la capa 
basal. Dermis con una neoformación bien delimitada 
no encapsulada HE 10x).
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leiomiosarcomas cutáneos el diámetro promedio 
reportado fue de 1.5 cm y el de los 23 leiomio-
sarcomas subcutáneos fue de 3.9 cm.5 El caso 
comunicado tuvo una neoformación de aspecto 
nodular de 1 x 1.2 cm de diámetro, igual a lo 
reportado en la bibliografía.

Uriarte y colaboradores reportaron que de 19 
pacientes sólo 6 tuvieron dolor (31%) y 13 
pacientes estaban asintomáticos.6 En el estudio 
de Liao y su grupo, de 16 pacientes con leio-
miosarcoma 9 tenían nódulos dolorosos y 13 
antecedente de crecimiento rápido de la lesión,7 
nuestro paciente refería dolor en la lesión y cre-
cimiento de la misma en poco tiempo, lo que 
motivó que acudiera a solicitar atención médica. 

Debido a la baja incidencia del leiomiosarcoma 
y a la manifestación atípica, a menudo se diag-
nostica erróneamente,8 el diagnóstico diferencial 
incluye quiste, lipoma, fibromas, granuloma 
piógeno, neurofibroma, dermatofibroma, nevos 
intradérmicos, lesiones cutáneas malignas, como 
el carcinoma de células basales, carcinoma de 
células escamosas, dermatofibrosarcoma y metás-
tasis cutánea de una neoplasia maligna interna.8,9 

El examen dermatoscópico no es específico, 
puede mostrar vasos arborizantes y telangiecta-
sias,9,10 por lo que es necesario realizar estudio 
histopatológico de la lesión para el diagnóstico.

El estudio histopatológico muestra proliferación 
de células fusiformes con núcleos de extremos 
romos y eosinófilos, cromatina granular grue-
sa, células que se disponen formando haces 
entremezclados con las fibras de colágeno en 
la dermis, con alto índice mitótico.2 Para el 
diagnóstico es necesaria la inmunohistoquímica 
que se reporta positiva para desmina, vimentina 
y actina,1,2,7 la actina es el marcador más sensi-
ble y está presente en prácticamente todos los 
tumores;1,3,7 la tinción para S-100 es negativa.7 

Nuestro caso fue positivo para actina y negativo 
para S-100.

de cicatriz. El paciente se encontraba sin recidiva 
después de año y medio de seguimiento.

DISCUSIÓN 

El leiomiosarcoma cutáneo es más frecuente 
en hombres,3,5 y tiene incidencia máxima en la 
quinta a séptima décadas de la vida;3-6 el caso 
comunicado, un hombre de la sexta década 
de la vida, corresponde a lo encontrado en la 
bibliografía. 

La topografía más frecuente es en las extremida-
des,3,4,5 en este caso la lesión estaba en el brazo, 
topografía que corresponde a lo reportado en 
la bibliografía de México, como lo menciona 
el estudio de Uriarte y colaboradores, en el 
que las extremidades superiores fueron las más 
afectadas.6 

La morfología más común es una lesión de 
aspecto nodular.3 Massi y colaboradores ana-
lizaron 36 casos de leiomiosarcomas cutáneos 
con diámetro de 0.6 a 3.8 cm, en promedio 
1.8 cm.3 En el estudio de Winchester y su grupo 
de 71 pacientes con leiomisarcoma, de los 48 
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Figura 5. Inmunohistoquímica. Tinción positiva para 
actina.
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Si bien los estudios de gabinete no son necesarios 
de manera preoperatoria, cuando se sospecha 
que el tumor ha invadido otras estructuras, se 
realiza resonancia magnética para determinar 
el grado de afectación tumoral;2,4 en el caso 
que comunicamos había invasión perineural y 
afectaba el tejido celular subcutáneo de manera 
superficial, por lo que el servicio de Oncología 
decidió realizar resonancia magnética que se 
reportó sin alteraciones. 

El tratamiento de elección es la escisión quirúr-
gica con margen de 3 a 5 cm incluido el tejido 
subcutáneo hasta la fascia adyacente4,7 o cirugía 
micrográfica de Mohs.4,5 El caso que comuni-
camos fue enviado al servicio de Oncología en 
donde se hizo ampliación del margen lateral 
de 3 mm y en profundidad hasta la fascia, con 
cicatriz como único resultado de la ampliación 
del margen. 

La radioterapia coadyuvante debe considerarse 
en pacientes con lesiones mayores a 5 cm, tumor 
con margen lateral positivo, leiomiosarcoma 
de alto grado y después de recurrencia local.4 
La quimioterapia está indicada en casos irrese-
cables o de enfermedad diseminada2 y puede 
prescribirse doxorrubicina en combinación con 
ifosfamida.4

Winchester y colaboradores reportaron que 
después de 5 años el riesgo de recurrencia local 
fue del 18% en los leiomiosarcomas cutáneos y 
del 28% en los leiomiosarcomas subcutáneos,5 
recomendando un seguimiento de 5 a 10 años 
del diagnóstico inicial de leiomiosarcoma,5 por 
lo que el caso comunicado deberá continuar 
en seguimiento por largo tiempo para valorar 
recidivas.

Los pacientes con leiomiosarcoma cutáneo tie-
nen supervivencia a 5 años del 95% con riesgo 
de metástasis a distancia en el 125 al 15% de los 
casos,4 a diferencia del leiomiosarcoma subcu-

táneo que tiene peor pronóstico, con alta tasa 
de recidivas locales y metástasis a distancia en 
el 51% de los casos.5 La falta de diferenciación 
tumoral y el diámetro del tumor son factores 
que se asocian significativamente con mayor 
probabilidad de metástasis.5 El pronóstico es 
peor cuanto más profunda esté la lesión,5 por 
lo que, de acuerdo con la bibliografía, el caso 
que comunicamos no está exento de manifestar 
metástasis.

El 80% de las metástasis aparecen durante los 
primeros dos años después del diagnóstico; sin 
embargo, se han reportado casos en los que las 
metástasis han aparecido después de 10 años de 
la extirpación quirúrgica.10 Se recomienda el se-
guimiento a largo plazo para identificar lesiones 
sospechosas de malignidad en estadios tempra-
nos.10 Debe realizarse un examen completo de 
la piel cada 3 meses durante 3 años después de 
la resección, luego cada 6 meses durante los 
siguientes dos años y después anualmente hasta 
por 10 años.4,7 

Este caso sigue en vigilancia por parte del ser-
vicio de Dermatología para evaluar recidiva o 
metástasis. 

CONCLUSIONES 

El leiomiosarcoma cutáneo primario es un tumor 
maligno poco frecuente, las características clíni-
cas son inespecíficas, por lo que la histopatología 
y la inmunohistoquímica son fundamentales 
para su diagnóstico. No existe consenso sobre su 
tratamiento óptimo, aunque la escisión tumoral 
amplia se considera el método más adecuado y 
requiere seguimiento prolongado por el riesgo 
de recurrencia y metástasis. 
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Angioleiomioma cutáneo plantar

Resumen

ANTECEDENTES: El angioleiomioma o leiomioma vascular es un tumor benigno que se 
origina de la túnica media de pequeñas venas o arterias en la dermis o tejido subcutáneo. 
Constituye aproximadamente el 5% de todas las neoplasias de tejidos blandos. El 67% 
afecta las extremidades inferiores y el 22% las extremidades superiores, los casos de 
afectación acral son poco frecuentes. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 34 años de edad con dermatosis de un año de 
evolución en la región plantar izquierda con aumento leve y progresivo de tamaño, 
caracterizada por neoformación nodular multilobulada eritematoviolácea de 2 x 
2.5 cm en diámetros mayores, firme a la palpación y no adherida a planos profundos, 
asociada con dolor durante la deambulación; se consideró diagnóstico de fibromatosis 
plantar, el ultrasonido Doppler de tejidos blandos reportó imagen con patrón ecogénico 
heterogéneo. La biopsia de piel reportó angioleiomioma cutáneo, por lo que, debido 
al tamaño de la lesión y los síntomas asociados, se envió al servicio de Oncología 
quirúrgica donde se realizó extirpación completa de la lesión y, por parte de cirugía 
plástica y reconstructiva, se realizó injerto cutáneo, con lo que tuvo buena evolución 
a seis meses de seguimiento sin recidiva.

CONCLUSIONES: La manifestación clínica del angioleiomioma orienta al diagnóstico; 
es decir; una lesión única bien delimitada y firme es la manifestación clásica, en casos 
dudosos o para el abordaje quirúrgico podemos recurrir a la resonancia magnética 
nuclear y ecografía de tejidos blandos, el diagnóstico definitivo se establece mediante 
el estudio histológico.11 

PALABRAS CLAVE: Angioleiomioma; leiomioma vascular cutáneo; neoplasias de 
tejidos blandos.

Abstract

BACKGROUND: Angioleiomyoma or vascular leiomyoma is a benign tumor that origi-
nates from the middle tunic of small veins or arteries in the dermis or subcutaneous 
tissue. These constitute approximately 5% of all soft tissue neoplasms; 67% affects the 
lower extremities and 22% the upper extremities, cases of acral involvement are rare. 

CLINICAL CASE: A 34-year-old female patient with one-year dermatosis in the left plan-
tar region with a slight and progressive increase in size, characterized by a 2 x 2.5 cm 
multilobed erythematous violaceous nodule in larger diameters, firm on palpation and 
not adhered to deep planes, associated with pain during ambulation; with which plantar 
fibromatosis was considered a diagnosis, a soft tissue Doppler ultrasound reported an 
image with a heterogeneous echogenic pattern. Skin biopsy reported cutaneous angi-
oleiomyoma. Therefore, due to the size of the lesion and associated symptoms, patient 
was sent to surgical oncology where complete removal of the lesion was performed, 
and by plastic and reconstructive surgery, a skin graft was performed, with which she 
presented good evolution at 6 months of follow-up without recurrence.

CONCLUSIONS: The clinical manifestation of angioleiomyoma guides the diagnosis; 
it means, a single, well-defined and firm lesion is the classic manifestation. In doubt-
ful cases or for a surgical approach, we can make use of nuclear magnetic resonance 
and soft tissue ultrasound, the definitive diagnosis is established by histological study.

KEYWORDS: Angioleiomyoma; Vascular leiomyoma; Soft tissue neoplasms.
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ANTECEDENTES

El angioleiomioma, también conocido como 
leiomioma vascular, es un tumor raro, solitario 
y benigno, que se origina por la proliferación de 
células musculares en las paredes vasculares.1,2 
Estos tumores forman parte de los leiomiomas 
que fueron descritos por primera vez por el pa-
tólogo alemán Rudolf Virchow en 1854.3 

Por lo general, se encuentra en el tubo gastroin-
testinal y uterino, pero pueden ocurrir fuera de 
estas áreas, es más frecuente en el tejido subcu-
táneo y la piel.4 

Se describen tres tipos de leiomiomas cutáneos: 
leiomioma pilar (derivado del músculo piloerec-
tor), leiomioma genital, dartoico o mamilar (a 
partir de fibras del músculo dartos en el escroto, 
labios mayores, pene, pezones o areolas mama-
rias) y angioleiomiomas o leiomioma vascular, 
cuyo origen es la túnica media de los vasos 
sanguíneos.5

Su localización más común es en las extremi-
dades inferiores hasta en el 70% de los casos. 
Se manifiesta como una lesión única, nodular, 
móvil, de pequeño tamaño, dolorosa, de evolu-
ción crónica con gran variedad de diagnósticos 
diferenciales clínicos e histológicos.6,7

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 34 años de edad, trabajaba 
como mesera. Sin antecedentes patológicos de 
importancia. 

Inició su dermatosis hacía un año con una neo-
formación en la región plantar izquierda con 
aumento leve y progresivo de tamaño, asociado 
con dolor durante la deambulación. A la explora-
ción física se observó una dermatosis localizada 
en la cara interna de la región plantar izquierda 
caracterizada por una neoformación nodular 

multilobulada eritematoviolácea de 2 x 2.5 cm 
en diámetros mayores, firme a la palpación y no 
adherida a planos profundos (Figura 1). A la der-
matoscopia se observó eritema, vasos polimorfos 
algunos ectásicos y escama blanca laminar adhe-
rente (Figura 2). Se realizó ultrasonido Doppler 
de tejidos blandos que reportó una imagen con 
patrón ecogénico heterogéneo, hiperecogénica 
con leve vascularidad al Doppler color. Figura 3

Con los hallazgos clínicos, morfología y topogra-
fía se consideró el diagnóstico de fibromatosis 
plantar vs angioleiomioma cutáneo, por lo que 
se realizó abordaje con toma de biopsia en 
sacabocado y ultrasonido de tejidos blandos. 
La biopsia de piel reportó hiperparaqueratosis 
con aplanamiento de los procesos interpapi-
lares por neoplasia benigna de músculo liso 
que se originaba de la pared muscular de las 
paredes vasculares con fascículos de células 
musculares lisas de núcleos ovales y extremos 
en forma de cigarro, con células endoteliales 
reactivas. El estudio de inmunohistoquímica 
con actina de músculo liso (SMA) fue positivo 
(Figura 4). Con los hallazgos clínicos, de imagen 
e histopatología se estableció el diagnóstico de 
angioleiomioma cutáneo. 

Debido a la topografía y tamaño de la neoforma-
ción se envió al servicio de Oncología quirúrgica 
donde se realizó extirpación completa y por par-

Figura 1. Angioleiomioma cutáneo. Neoformación no-
dular multilobulada eritematoviolácea de 2 x 2.5 cm 
en diámetros mayores, firme a la palpación.
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te de cirugía plástica y reconstructiva se realizó 
injerto cutáneo de muslo izquierdo con buena 
evolución. Figura 5 

Figura 3. Angioleiomioma cutáneo. Ultrasonido 
Doppler color: tejidos blandos con patrón ecogénico 
heterogéneo, hiperecogénica y leve vascularidad.

Figura 2. Angioleiomioma cutáneo. A la dermatos-
copia: eritema, vasos polimorfos y escama blanca 
laminar adherente.

DISCUSIÓN

El angioleiomioma o leiomioma vascular es 
una tumoración benigna que se origina de la 
túnica media de pequeñas venas o arterias 
de la dermis o del tejido celular subcutáneo. 
Constituyen aproximadamente el 5% de todas 
las neoplasias de tejidos blandos.8 Se localizan 
en el tejido subcutáneo o la dermis profunda; el 
67% afecta las extremidades inferiores y el 22% 
las extremidades superiores, los casos acrales son 
poco frecuentes.6 Puede afectar otras topografías. 

En términos clínicos, suele manifestarse como 
un tumor subcutáneo de pequeño tamaño, de 
consistencia dura, dolorosa al roce, presión y 
variaciones térmicas.9 El dolor que producen este 
tipo de lesiones puede estar más relacionado con 
la anoxia tisular o la posibilidad de compresión 
de estructuras nerviosas adyacentes.10 

La manifestación clínica orienta al diagnóstico; 
es decir; una lesión única bien delimitada y firme 
es la manifestación clásica, en casos dudosos o 
para el abordaje quirúrgico podemos recurrir 
a la resonancia magnética nuclear y ecografía 
de tejidos blandos, el diagnóstico definitivo se 
establece mediante el estudio histológico.11 

El diagnóstico diferencial incluye: lipoma, 
fibroma, melanoma amelanótico, carcinoma 
espinocelular, schwannoma, quiste sinovial, 
tumor glómico, poroma ecrino, porocarcinoma 
ecrino, angiomiolipoma cutáneo, entre otros.12,13 

Los angioleiomiomas se dividen en tres subtipos 
histológicos: sólido (66%), cavernoso (23%) y 
venoso (11%).4 La inmunohistoquímica puede 
mostrar positividad para actina de músculo liso, 
actina alfa de músculo liso y desmina.14

Con respecto a los hallazgos dermatoscópicos, 
son pocos los reportados; algunos cambios son 
lesiones con base hiperpigmentada, ulceración 
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y vasos lineales irregulares en la periferia de la 
úlcera (similares a vasos en horquilla).15

La extirpación quirúrgica es el tratamiento de elec-
ción en los casos que predomina el dolor con un 
porcentaje de recidiva bajo, alrededor del 0.4%.6

En nuestra paciente se realizó abordaje inte-
gral con estudio de imagen, histopatología e 
inmunohistoquímica, con lo que se llegó a la 

conclusión diagnóstica y posterior tratamiento 
quirúrgico exitoso. 
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Siringoma condroide

Resumen

ANTECEDENTES: El siringoma condroide es un tumor epitelial benigno de crecimiento 
lento derivado de las glándulas sudoríparas ecrinas o apocrinas de la piel. Se caracteriza 
por estructuras epiteliales y mioepiteliales dentro de un estroma cartilaginoso y mixoide. 
La incidencia es baja y se observa con mayor frecuencia en hombres, con topografía 
característica en la cabeza y la cara. Se clasifica entre las neoplasias mioepiteliales 
de piel y tejidos blandos. El riesgo de malignidad es extremadamente raro, pero se 
recomienda el seguimiento. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de la quinta década de la vida, con siringoma 
condroide en el ala nasal izquierda que fue tratado con escisión quirúrgica. 

CONCLUSIONES: La importancia de comunicar este caso radica en que se trata de una 
neoplasia benigna poco frecuente, que debe sospecharse ante una neoformación en 
la nariz de aspecto nodular; sin embargo, para su diagnóstico es necesario el estudio 
histopatológico y el tratamiento de elección es la extirpación quirúrgica.

PALABRAS CLAVE: Siringoma condroide; tumor cutáneo; nariz. 

Abstract

BACKGROUND: The chondroid syringoma is a slow-growing benign epithelial tumor 
derived from the eccrine or apocrine sweat glands of the skin. It is characterized by 
the presence of epithelial and myoepithelial structures within a cartilaginous and 
myxoid stroma. The incidence is low and is observed more frequently in men, with a 
characteristic topography of the head and face. They are classified into myoepithelial 
neoplasms of skin and soft tissues. The risk of malignancy is extremely rare, but follow-
up is recommended. 

CLINICAL CASE: We report the case of a man in his fifth decade of life, with chondroid 
syringoma in the left nasal wing who was treated with surgical excision.

CONCLUSIONS: The importance of reporting this case lies in the fact that it is a rare 
benign neoplasm, which should be suspected when we have a nodular appearance of 
new growth in the nose; however, for its diagnosis a histopathological study is necessary, 
and the treatment of choice is surgical excision.

KEYWORDS: Chondroid syringoma; Cutaneous tumor; Nose.

Miriam Puebla-Miranda,1 Karem Joselyn Corona-Benítez,2 Teresa Cristina Cuesta-
Mejías,3 Alejandra Castañeda-Gutiérrez4

Dermatol Rev Mex 2021; 65 (Supl. 1): S48-S52.

Chondroid syringoma.

Correspondencia
Miriam Puebla Miranda
drapuebla@live.com.mx

Este artículo debe citarse como: 
Puebla-Miranda M, Corona-Benítez KJ, 
Cuesta-Mejías TC, Castañeda-Gutiérrez 
A. Siringoma condroide. Dermatol 
Rev Mex. 2021; 65 (suplemento 1): 
S48-S52.
https://doi.org/10.24245/dermatol-
revmex.v65id.5420

Recibido: mayo 2020

Aceptado: agosto 2020

1 Jefa del Servicio de Dermatología.
2 Residente de Medicina Interna.
3 Médica adscrita al Servicio de Anato-
mía Patológica.
4 Residente de Anatomía Patológica.
Hospital Juárez de México, Ciudad de 
México.



S49

Puebla-Miranda M, et al. Siringoma condroide

ANTECEDENTES

El siringoma condroide es una neoplasia de piel 
poco frecuente, de lento crecimiento, indolente y 
de evolución benigna, con incidencia reportada 
de 0.01 a 0.098% de todos los tumores primarios 
de piel.1 Este tumor se origina de las glándulas 
sudoríparas y se caracteriza por contener ele-
mentos epiteliales y mioepiteliales en un estroma 
cartilaginoso y mixoide.2 

A pesar de ser denominado de manera indistinta 
como tumor mixto o siringoma condroide, es 
importante destacar que el término tumor mixto 
hace referencia a toda neoplasia con caracte-
rísticas microscópicas que indiquen un origen 
epitelial y mesenquimal, a diferencia del término 
siringoma condroide, que indica la coexistencia 
de elementos glandulares y cartilaginosos pro-
pios de este tumor, por este motivo el término 
correcto es siringoma condroide.3 

Tienen mayor incidencia entre la quinta y 
séptima décadas de la vida. Afecta con mayor 
frecuencia a hombres que a mujeres con rela-
ción 2:1.4

La topografía más común es en la cabeza, 
principalmente las mejillas, la nariz, el labio 
superior, la piel cabelluda y el cuello; la mor-
fología más frecuente es una neoformación 
subcutánea de aspecto nodular y de creci-
miento lento. El diámetro va de 0.5 a 3 cm y el 
riesgo de malignidad incrementa con el tamaño 
de la lesión. El diagnóstico diferencial incluye 
quiste epidermoide, dermatofibroma, carcino-
ma basocelular, histiocitoma, pilomatrixoma y 
queratosis seborreica.5,6 

El siringoma condroide forma parte de la cla-
sificación de tumores mioepiteliales de tejidos 
blandos, comparte lugar con el mioepitelioma y 
el carcinoma mioepitelial. A diferencia de estos 
últimos dos, muestra diferenciación túbulo-

ductal, parecida a su contraparte en las glándulas 
salivales. Incluso el 45% de los tumores mioepi-
teliales en la piel y los tejidos blandos muestra 
un reordenamiento del gen de fusión EWSR1, 
lo que podría estar implicado en su etiopatoge-
nia. El siringoma condroide muestra, además, 
un reordenamiento del gen PLAG1 en el 37 al 
72% de los casos, lo que sugiere una relación 
genética con su contraparte en las glándulas 
salivales, porque hasta el 88% de los adenomas 
pleomorfos salivales muestran alteración en ese 
gen; sin embargo, la etiopatogenia exacta no se 
ha identificado claramente.7

En términos histológicos, se distingue por 
nidos de células cuboidales o poligonales,8,9 
estructuras tubuloalveolares intercomunicadas, 
estructuras ductales compuestas por dos o más 
hileras de células cuboidales conectadas o no a 
las estructuras tubuloalveolares, ocasionalmente 
se observan quistes de queratina y una matriz 
de composición variable (condroide y mixoide). 
Pueden tener las cinco características o sólo 
manifestar algunas.10,11,12

El siringoma condroide de tipo ecrino muestra 
luces tubulares pequeñas rodeadas de una sola 
hilera de células cuboidales y el tipo apocrino, 
luces tubulares y quísticas rodeadas por dos 
hileras de células epiteliales.10

En el diagnóstico diferencial histológico deben 
considerarse el condrosarcoma mixoide extraes-
quelético y el paracordoma.6,13

El condrosarcoma mixoide se caracteriza histo-
lógicamente por una combinación de elementos 
epiteliales y mesenquimales, pero difiere en la 
coexistencia de células epiteliales poligonales 
con pleomorfismo y recuentos mitóticos aumen-
tados (más de 5), el paracordoma se distingue 
por una población de células poligonales claras 
y una segunda población de células eosinófilas 
organizadas en cordones y nidos de distintos 
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tamaños, observándose, además, un fenómeno 
de vacuolización citoplasmática.6,14

El tratamiento de elección del siringoma con-
droide es la escisión quirúrgica.1,7

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 46 años con una derma-
tosis localizada a la cabeza de donde afectaba la 
pared lateral izquierda de la nariz, caracterizada 
por una neoformación de aproximadamente 
1 cm de diámetro, de superficie lisa, del color 
de la piel, de consistencia firme, no fija a planos 
profundos. Figura 1

Entre sus antecedentes personales patológicos, 
sólo destacó hipertensión arterial sistémica en 
tratamiento con losartán 50 mg al día. 

Inició su padecimiento siete años previos, con 
una lesión en el ala nasal izquierda, lesión de 
lento crecimiento, asintomática. Acudió al mé-
dico general en diciembre de 2018 quien extirpó 
la lesión, el resultado de patología fue carcinoma 
basocelular morfeiforme por lo que fue referido 
a nuestro servicio para tratamiento. 

En el servicio de dermatología se decidió extirpar 
la lesión con diagnóstico de probable siringoma 
condroide contra otro tumor de anexos.

La histopatología reportó estructuras ductales 
compuestas de células cuboidales conectadas 
a estructuras túbulo-alveolares sobre una matriz 
mixta (mixoide y condroide) con diagnóstico de 
siringoma condroide. Figuras 2 a 4

El paciente evolucionó sin recidiva a un año de 
seguimiento.
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Figura 2. En el extremo inferior derecho se identifica la 
porción superior del tumor y en la mitad superficial de 
la imagen epidermis y anexos cutáneos. Corte teñido 
con hematoxilina-eosina (4x).

Figura 1. Dermatosis localizada en la nariz, caracte-
rizada por una neoformación de aproximadamente 
1 cm, del color de la piel, de consistencia firme, no 
fija a planos profundos.
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DISCUSIÓN

El siringoma condroide es una neoplasia benigna 
poco frecuente, se reporta en el 0.01% de todos 
los tumores primarios de la piel.5 Afecta más a 
hombres que a mujeres en una relación 2:1,3,8,9 
como el caso comunicado. La topografía más fre-
cuente es la cabeza y el cuello, principalmente 
la nariz y las mejillas,4,9,11 nuestro caso tenía la 
lesión en la nariz, que es la principal topografía 
reportada en la bibliografía. En términos clíni-
cos, se manifiesta como una lesión subcutánea 
de aspecto nodular que puede medir de 0.5 a 
3 cm de diámetro, la neoformación de nuestro 
caso medía 1 cm de diámetro, lo que concuer-
da con los datos reportados en la bibliografía. 
El riesgo de malignidad se incrementa con el 
tamaño de la lesión, generalmente cuando ésta 
es mayor a 3 cm.. En contraste con su contraparte 
benigna, el siringoma condroide maligno tiene 
preferencia por el tórax y las extremidades, se 
observa con más frecuencia en mujeres; en el 
caso comunicado se pensó desde el inicio en 
siringoma condroide por la topografía, diámetro 
de la lesión y sexo del paciente. 

El siringoma condroide maligno es sumamente 
raro y se caracteriza por un crecimiento rápido, 
invasión local y metástasis a ganglios linfáticos, 
pulmones, hígado, cerebro o huesos,4,5,11 el caso 
comunicado tuvo un cuadro clínico clásico, 
ya que el paciente tuvo una neoformación de 
aspecto nodular, de crecimiento lento, con una 
localización habitual, lo que nos hizo sospechar 
en el diagnóstico clínico de siringoma condroide 
y no había datos que apoyaran el diagnóstico de 
su contraparte maligna.

Para el diagnóstico es necesario el estudio 
histopatológico, que muestra tumores bien 
circunscritos localizados en la dermis8 con un 
componente mesenquimal, que puede mostrar 
particularidades mixoides, condroides, oste-
oides, adiposas, mucinosas o fibrosas, y un 
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Figura 3. Histopatología: elementos epiteliales benig-
nos con arreglo tubuloalveolar en un estroma mixto 
(mixoide y condroide). Corte teñido con hematoxilina-
eosina (10X).

Figura 4. Histopatología: elementos epiteliales abun-
dantes, sin atipia, que forman cordones epiteliales 
rodeados de estroma mixoide. Corte teñido con 
hematoxilina-eosina (40X).
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componente epitelial, que contiene glándulas 
sudoríparas ecrinas o apocrinas. En nuestro ca-
so se encontraron estructuras túbulo-alveolares 
alargadas, anastomosadas y con grandes luces 
centrales, cuyo epitelio estaba constituido por 
dos hileras de células, sobre un estroma condro-
mixoide, como lo reportado en la bibliografía.

El diagnóstico diferencial clínico incluye quiste 
epidermoide, dermatofibroma, carcinoma baso-
celular, histiocitoma, pilomatrixoma y queratosis 
seborreica. El diagnóstico diferencial histológico 
incluye condrosarcoma mixoide extraesquelé-
tico, paracordoma y el tumor fibromixoide y 
osificante de partes blandas. El caso que co-
municamos fue enviado inicialmente por un 
médico general como carcinoma basocelular; 
sin embargo, en el servicio de Dermatología, 
debido a su topografía y morfología, la lesión se 
extirpó con el diagnóstico clínico de siringoma 
condroide contra otro tumor de anexos. A un año 
de seguimiento no muestra recidiva de la lesión. 

CONCLUSIONES

La importancia de comunicar este caso radica 
en que se trata de una neoplasia benigna po-
co frecuente, que debe sospecharse ante una 
neoformación en la nariz de aspecto nodular; 
sin embargo, para su diagnóstico es necesario 
el estudio histopatológico y el tratamiento de 
elección es la extirpación quirúrgica.
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Eritema fijo medicamentoso ampolloso 
generalizado que simula necrólisis 
epidérmica tóxica asociado con 
ceftriaxona

Resumen

ANTECEDENTES: El eritema fijo medicamentoso ampolloso generalizado es una va-
riante rara del eritema fijo pigmentado que se manifiesta con ampollas generalizadas 
y erosiones. Se describió por primera vez en 1985 por Kauppinen en el British Journal 
of Dermatology. Se distingue por múltiples placas eritematosas debido a la exposi-
ción a un fármaco. Los grupos farmacológicos más comúnmente implicados son los 
antimicrobianos y antinflamatorios no esteroides. Suele ocurrir desde minutos hasta 
24 horas después de la exposición al fármaco causal. El eritema fijo medicamentoso 
ampolloso generalizado, especialmente con afectación extensa a las mucosas, pue-
de confundirse con síndrome de Stevens-Johnson o necrólisis epidérmica tóxica. El 
antecedente de lesiones recurrentes en los mismos lugares es patognomónico del 
eritema fijo medicamentoso ampolloso generalizado. El tratamiento es sintomático 
con antihistamínicos orales y corticosteroides tópicos. Los corticosteroides sistémicos 
se reservan en casos selectos. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 25 años, quien tuvo eritema generalizado y 
ampollas en la región axilar, el tronco, la región inguinal y escrotal secundario a la 
administración de ceftriaxona intramuscular que simulaba un cuadro de síndrome de 
Stevens-Johnson o necrólisis epidérmica tóxica.

CONCLUSIONES: El eritema fijo medicamentoso ampolloso generalizado tiene 
baja prevalencia; el diagnóstico diferencial incluye otras farmacodermias que 
ponen en peligro la vida, como el síndrome de Stevens-Johnson o la necrólisis 
epidérmica tóxica.

PALABRAS CLAVE: Eritema; síndrome de Stevens-Johnson; necrólisis epidérmica tóxica.

Abstract

BACKGROUND: Generalized bullous medicated fixed erythema is a rare variant 
of pigmented fixed erythema that presents with generalized blisters and erosions. It 
was first described in 1985 by Kauppinen in the British Journal of Dermatology. It 
is characterized by multiple erythematous plaques due to the exposure to a drug. 
The most involved pharmacological groups are antimicrobials and non-steroidal 
anti-inflammatory drugs. It is usually diagnosed from minutes to 24 hours after the 
exposure to the causal drug. Generalized bullous medicated fixed erythema, espe-
cially with extensive mucosal involvement, it can be confused with Stevens-Johnson 
syndrome or toxic epidermal necrolysis. The history of recurrent lesions in the same 
places is pathognomonic of the generalized bullous-fixed drug erythema. The treat-
ment is symptomatic with oral antihistamines and topical corticosteroids. Systemic 
corticosteroids are reserved in select cases. 
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ANTECEDENTES

El eritema fijo medicamentoso ampolloso gene-
ralizado se caracteriza por una o múltiples placas 
ovales eritematosas debido a la exposición sisté-
mica a un fármaco.1 Se manifiesta con ampollas 
y erosiones generalizadas con daño de al menos 
tres sitios anatómicos, entre los que se encuen-
tran: cabeza, cuello, tronco anterior-posterior, 
miembros superiores-inferiores y genitales. Las 
erupciones están separadas por regiones amplias 
de piel sana y la mayoría de los pacientes expe-
rimentan desprendimiento de menos el 10% de 
la superficie cutánea.2,3 

La fisiopatología se basa en una sensibilización 
específica del sistema inmunológico que lleva 
a la formación de anticuerpos específicos de 
tipo IgE o linfocitos T CD8, que están locali-
zados en las áreas de la piel afectadas por la 
enfermedad.4 La incidencia se ha reportado del 
3.7 al 15.3%.2 Sin embargo, las erupciones por 
fármacos ocurren aproximadamente en el 2 al 
3% de los pacientes hospitalizados y en el 1% 
de los pacientes ambulatorios.5,6

En una revisión sistemática se encontró que en 
el 50% de los casos estaban implicados antimi-
crobianos y en el 36% AINEs.7 Para determinar 
el fármaco responsable, el estudio con parches 

tiene alta tasa de positividad que va del 75 al 
86% reportado en dos series de casos de pacien-
tes con eritema fijo medicamentoso ampolloso 
generalizado.8

La biopsia revela dermatitis vacuolar con 
necrosis epidérmica e infiltrado superficial y pe-
rivascular profundo de melanófagos, linfocitos, 
eosinófilos y neutrófilos.2,8

El tratamiento es sintomático con antihista-
mínicos orales y corticosteroides tópicos, los 
corticosteroides orales pueden ser necesarios 
en casos selectos.6,9 La identificación oportuna 
y suspensión de los medicamentos sospechosos 
son los pasos más importantes para el tratamiento 
contra la enfermedad.9

Se comunica el caso de un paciente que tuvo un 
cuadro clínico compatible con eritema fijo me-
dicamentoso ampolloso generalizado asociado 
con ceftriaxona, que por su cuadro clínico imi-
taba el síndrome de Stevens-Johnson o necrólisis 
epidérmica tóxica.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 25 años de edad, origi-
nario y residente de Guanajuato, fue referido al 
servicio de urgencias del Hospital General Re-

CLINICAL CASE: A 25-year-old male patient who presented generalized erythema 
and blisters in the axillary region, trunk, inguinal and scrotal region secondary to the 
administration of intramuscular ceftriaxone simulating a Stevens-Johnson syndrome or 
toxic epidermal necrolysis picture.

CONCLUSIONS: Generalized bullous-fixed drug erythema has a low prevalence; dif-
ferential diagnosis should be done with other pharmacodermias life-threatening, such 
as Stevens-Johnson syndrome or toxic epidermal necrolysis.

KEYWORDS: Erythema; Stevens-Johnson syndrome; Toxic epidermal necrolysis.
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asociado con ceftriaxona; sin embargo, algunas 
áreas simulaban necrólisis epidérmica tóxica, 
por lo que se tomó biopsia de piel. El estado 
clínico del paciente era estable con signos 
vitales normales, los estudios de laboratorio 
reportaron hemoglobina 14 g/dL, hematócrito 
43%, plaquetas 272 mil/µL, glucosa 90 mg/dL, 
urea 27.82 mg/dL, BUN 13 mg/dL y creatinina 
0.82 mg/dL, todos en parámetros normales. Sin 
embargo, por la superficie corporal afectada se 
decidió su ingreso a piso de Medicina interna 
a cargo de Dermatología; se recibió hemo-
dinámicamente estable, se inició tratamiento 
con hidratación parenteral, hidrocortisona vía 
intravenosa a dosis de 100 mg cada 8 horas, 
baños coloides en los sitios con ampollas y co-
lutorios con solución Philadelphia. El paciente 
tuvo adecuada evolución sin nuevas lesiones 
cutáneas con alivio de su dermatosis a las 
72 horas (Figura 2), por lo que se decidió su 
alta hospitalaria con reducción de la dosis de 
esteroide y cuidados generales de la piel. Fue 
citado a las dos semanas en la consulta externa 

gional núm. 1 de Querétaro, con diagnóstico de 
síndrome de Stevens-Johnson para ser valorado 
por el servicio de Dermatología.

Negó tener enfermedades crónicas y alergias.

Al interrogatorio refirió haber iniciado con dolor 
abdominal y dos evacuaciones diarreicas sin 
moco o sangre, motivo por lo que acudió con 
médico particular quien indicó paracetamol y 
ceftriaxona a dosis de 1 g vía intramuscular ca-
da 24 horas (tres dosis). Doce horas después de 
aplicar la primera dosis tuvo prurito generalizado 
10/10 y 24 horas después, manchas eritematosas 
generalizadas y dolor ardoroso en la piel de 
intensidad 9/10; por lo que acudió nuevamen-
te con facultativo que indicó antihistamínico 
y esteroide no especificado, sin mejoría. Sin 
embargo, a las pocas horas manifestó eritema 
y tono violáceo en la piel, además de ampollas 
de contenido seroso en las axilas, el abdomen, 
las ingles y el escroto, con posterior erosión de 
las zonas mencionadas.

Al ser valorado por nuestro servicio se observó 
una dermatosis generalizada que afectaba la 
cabeza, las extremidades superiores, el tron-
co y las extremidades inferiores. En la cabeza 
afectaba las mejillas con manchas eritematosas; 
la mucosa oral con erosiones superficiales, el 
cuello con áreas de desprendimiento cutáneo. 
En el tronco afectaba el abdomen y el tronco 
posterior con grandes áreas de manchas erite-
matopigmentadas, desprendimiento cutáneo 
y algunas ampollas de contenido seroso, no 
afectaba la región central del tórax anterior; en 
las extremidades inferiores afectaba los muslos 
con manchas de características similares; en el 
pene y el escroto se observaron erosiones. No 
afectaba las palmas ni las plantas. La superficie 
corporal afectada era del 70%. Figura 1

Se consideró el diagnóstico principal de eritema 
fijo medicamentoso ampolloso generalizado 
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Figura 1. Eritema fijo medicamentoso ampolloso 
generalizado asociado con ceftriaxona que simula 
necrólisis epidérmica tóxica. Manchas eritematopig-
mentadas generalizadas, desprendimiento cutáneo y 
ampollas de contenido seroso.
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DISCUSIÓN

El eritema fijo medicamentoso ampolloso gene-
ralizado es una farmacodermia de manifestación 
infrecuente y que habitualmente se confunde con 
el síndrome de Stevens-Johnson o la necrólisis 
epidérmica tóxica por su manifestación clínica 
inicial, especialmente si hay daño de mucosas.10

Los síntomas sistémicos son usualmente leves 
en el eritema fijo medicamentoso ampolloso 
generalizado, a diferencia del síndrome de 
Stevens-Johnson o la necrólisis epidérmica tóxi-
ca; asimismo, no suele haber gran afectación de 
las mucosas, puede afectar los labios y el área 
anogenital, como el caso comunicado, lo que 
puede confundirse con el daño de las mucosas 
verdaderas (ojos, boca, uretra, vagina y ano).5,11,12

En este paciente inicialmente se consideró en el 
servicio de urgencias el diagnóstico de síndrome 
de Stevens-Johnson o de necrólisis epidérmica 
tóxica; sin embargo, por las características clíni-
cas, con áreas de piel intactas y escasa afectación 
de las mucosas se consideró cuadro compatible 
con eritema fijo medicamentoso ampolloso ge-
neralizado, lo que se corroboró con la biopsia y 
se vinculó con la administración de ceftriaxona, 
porque el cuadro ocurrió 24 horas después de 
la exposición.

Se dio tratamiento con esteroide sistémico con 
reducción de la dosis, cuidados de piel y muco-
sas a base de baños coloides. El paciente tuvo 
respuesta clínica favorable y alivio temprano de 
su dermatosis.

La importancia de comunicar este caso radica en 
la escasa prevalencia de esta enfermedad en la 
bibliografía médica, la asociación con ceftriaxo-
na y, principalmente, el diagnóstico diferencial 
con otras farmacodermias que ponen en peligro 
la vida, como el síndrome de Stevens-Johnson o 
la necrólisis epidérmica tóxica.

de Dermatología con alivio de su dermatosis y 
sin nuevas lesiones. La biopsia de piel teñida 
con hematoxilina y eosina reportó estrato cór-
neo ortoqueratósico desprendido, dermatitis de 
interfase con infiltrado de linfocitos, histiocitos 
y eosinófilos a nivel perivascular superficial con 
cuerpos coloides, necrosis epitelial, espongio-
sis y edema importante en la dermis papilar 
y reticular superficial (Figura 3). De acuerdo 
con la evolución del paciente y la correlación 
clínico-patológica, se estableció el diagnóstico 
de eritema fijo medicamentoso ampolloso gene-
ralizado asociado con ceftriaxona; el paciente 
tuvo excelente evolución y fue dado de alta. 
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Figura 2. Eritema fijo medicamentoso ampolloso 
generalizado asociado con ceftriaxona que simula 
necrólisis epidérmica tóxica, 72 horas de iniciado 
el tratamiento. Leve eritema cutáneo generalizado y 
desprendimiento de escama laminar color marrón.
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Figura 3. Estudio histopatológico. A. H&E 20x. Estrato córneo ortoqueratósico desprendido, dermatitis de inter-
fase con infiltrado linfohistiocitario perivascular superficial. B. H&E 40x. Cuerpos coloides, necrosis epitelial, 
espongiosis y edema importante en la dermis papilar y reticular superficial, con infiltrado de eosinófilos y 
linfohistiocitario.
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Dermatitis fotoalérgica grave asociada 
con alopurinol

Resumen

ANTECEDENTES: Las reacciones cutáneas secundarias a medicamentos se estiman 
en el 3 al 7% en servicios de urgencias hospitalarias. El término fotosensibilidad en 
su sentido más amplio se refiere a cualquier alteración inducida por la absorción de 
la energía no ionizante. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 50 años de edad con hiperuricemia de un 
mes de diagnóstico en tratamiento con alopurinol a dosis de 300 mg al día. Inició su 
dermatosis desde hacía un mes después de una exposición solar por jornadas laborales 
de aproximadamente 6 a 8 horas, con vesículas y ampollas en la cara, con posterior 
diseminación a las extremidades superiores y el tronco, asociadas con prurito de inten-
sidad 9/10 y mal estado general. Ameritó hospitalización debido a lesión renal aguda 
y a la gravedad de su dermatosis. Se inició tratamiento con cuidados generales de la 
piel, hidrocortisona intravenosa a dosis de 100 mg cada 6 horas, fomentos secantes 
con baño coloide y debido a que tenía costras melicéricas, se prescribió antibiótico 
con ceftriaxona 1 g al día; además de fluidoterapia por el servicio de Medicina Interna, 
con lo que tuvo respuesta favorable. 

CONCLUSIONES: Los fármacos fotosensibilizantes pueden administrarse por vía tópica, 
sistémica o ambas y causar una reacción fototóxica o fotoalérgica en algunos casos 
con morbilidad y mortalidad altas. 

PALABRAS CLAVE: Dermatitis fotoalérgica; alopurinol; dermatitis fototóxica.

Abstract

BACKGROUND: Secondary skin reactions to medications are estimated in 3 to 7% in 
hospital emergency services. The term photosensitivity in its broadest sense refers to 
any alteration induced by the absorption of non-ionizing energy. 

CLINICAL CASE: A 50-year-old male patient with hyperuricemia of one month of 
diagnosis under treatment with allopurinol 300 mg/day, which began his dermatosis 
one month after sun exposure for working hours of approximately 6-8 hours, with 
vesicles and blisters on his face, subsequent spread to the upper extremities and 
trunk, associated with itching of intensity 9/10 and poor general condition. Patient 
warranted hospitalization due to acute kidney injury and severity of his dermatosis. 
Management was started with general skin care, intravenous hydrocortisone at 100 mg 
every 6 hours, drying promotions with a colloid bath and due to antibiotic ceftriaxone 
1 g/day meliceric crusts; in addition to fluid therapy by internal medicine. Patient 
had favorable response.

CONCLUSIONS: Photosensitizing drugs can be administered topically and/or sys-
temically and cause a phototoxic or photoallergic reaction in some cases with high 
morbidity and mortality. 

KEYWORDS: Photoallergic dermatitis; Allopurinol; Phototoxic dermatitis.
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ANTECEDENTES

Las reacciones cutáneas secundarias a medica-
mentos se estiman en el 3 al 7% en servicios 
de urgencias hospitalarias.1 El término fotosen-
sibilidad en su sentido más amplio se refiere a 
cualquier alteración inducida por la absorción de 
la energía no ionizante, siendo principalmente 
estimulada por el espectro UVA (320-400 nm), 
luz visible y en menor frecuencia UVB (290-
320 nm). Para que una erupción cutánea 
farmacológica pueda considerarse fotosensible 
debe cumplir lo siguiente: 

a. Ocurre solamente en el contexto de ra-
diación.

b. El fármaco o uno de sus metabolitos debe 
estar presente en la piel al momento de la 
exposición a la radiación.

c. El fármaco o sus metabolitos deben ser 
capaces de absorber radiación UV o 
visible.2,3

Algunos factores del huésped y del ambiente 
pueden explicar por qué esto no ocurre en todas 
las personas. Entre ellos podemos mencionar 
la naturaleza y concentración de la sustancia, 
grosor y color de la piel, humedad y temperatura 
ambiental, tiempo de exposición e intensidad 
de la radiación.3

Existen ciertos factores que incrementan la 
posibilidad de padecer una reacción adversa 
a medicamentos, como: extremos de la edad, 
polifarmacia, reacción adversa farmacológica 
previa, factores genéticos y dosis administrada.4 
Casi cualquier agente farmacológico puede indu-
cir reacciones cutáneas, los más asociados son: 
sulfonamidas, anticomiciales, antiinflamatorios 
no esteroides y alopurinol.5 En función de su me-
canismo fisiopatológico y de sus manifestaciones 
clínicas, la fotosensibilidad puede sobrevenir en 
forma de fototoxicidad o de fotoalergia (aunque 

en ocasiones pueden convivir ambos tipos de 
manifestaciones).6

Reacciones de fototoxicidad

A este grupo pertenece alrededor del 95% de 
las reacciones de fotosensibilidad inducida por 
fármacos. Estas reacciones son de naturaleza 
tóxico-irritativa y no inmunológica.6 Pueden 
aparecer en la primera exposición al agente y 
no tienen sensibilidad cruzada a otros fármacos 
relacionados químicamente.7 En las reacciones 
fototóxicas a fármacos o sustancias fotosensibles, 
la energía proveniente de la radiación UV es 
absorbida por las moléculas de los agentes foto-
tóxicos, resultando en la formación de radicales 
libres y otros sustancias con capacidad de causar 
daño celular.8 Las lesiones hacen su aparición 
en las zonas expuestas a la luz solar al poco 
tiempo de haber tomado el fármaco (entre unos 
minutos y varias horas), tienen bordes nítidos 
que simulan quemaduras solares exageradas 
y revierten espontáneamente a los 2-7 días de 
haber suspendido el tratamiento, aunque algunos 
episodios dejan como secuela hiperpigmenta-
ción que puede durar varios meses.6,7,8

Reacciones de fotoalergia

Las reacciones fotoalérgicas están basadas en 
mecanismos inmunológicos y pueden ser pro-
vocadas en un pequeño número de individuos 
que han sido sensibilizados previamente. Se trata 
de reacciones de hipersensibilidad tipo IV, no 
dependientes de la dosis: aparecen con peque-
ñas cantidades de sustancia y dosis pequeñas de 
radiación.6,7,8 Precisan un contacto de sensibili-
zación previo con el fármaco y transformación 
química de éste tras la absorción de fotones de 
luz UV. La molécula química modificada actúa 
como un hapteno que tras unirse a las proteínas 
de la piel adquiere propiedades antigénicas. El 
alergeno es presentado a los linfocitos T por las 
células presentadoras de antígeno, lo que resul-
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ta en la activación de las células linfocitarias y 
la producción de anticuerpos IgE específicos, 
que se unen a los receptores de membrana de 
mastocitos y basófilos. La nueva exposición 
induce la activación celular de los mastocitos 
subepiteliales y la transmisión de una serie de 
señales que provocan su degranulación. Esta 
cascada inmunológica puede tardar varias horas 
en desencadenarse y éste es el motivo por el que 
las lesiones fotoalérgicas aparecen a las 24, 48 o 
hasta 72 horas después de la exposición solar en 
presencia de la sustancia fotosensibilizante, lo 
que provoca cuadros de dermatitis, algunos de 
ellos de aspecto eccematoso. Otra peculiaridad 
es que las manifestaciones clínicas inician en 
sitios fotoexpuestos y suelen extenderse a zonas 
no fotoexpuestas.6

A pesar de que sólo el 2% de las reacciones cutá-
neas adversas son severas, como el síndrome de 
Stevens-Johnson (SSJ) y la necrólisis epidérmica 
tóxica, se asocian con aumento importante en 
la morbilidad y mortalidad con una tasa de, 
incluso, 30%. El tratamiento de estas afecciones 
requiere un diagnóstico oportuno y tratamiento 
a corto y largo plazo, con equipo multidiscipli-
nario y vigilancia constante en una unidad de 
cuidados intensivos de ser necesario.9 

La hiperuricemia es un hallazgo de laboratorio 
frecuente; se ha relacionado con gota y nefropa-
tía por ácido úrico; el tratamiento de elección es 
el alopurinol porque reduce las concentraciones 
séricas de ácido úrico y sus manifestaciones 
clínicas; sin embargo, su administración se ha 
vinculado con efectos tóxicos, principalmente 
cutáneos, renales y hepáticos.10 Las lesiones en 
la piel son las más comunes y pueden ocurrir 
en cualquier momento del tratamiento, puede 
manifestarse prurito en las manos, los pies y la 
cara, pero en ocasiones se generaliza, pudiendo 
observarse, además, lesiones purpúricas exfolia-
tivas o reacciones compatibles con síndrome de 
Stevens-Johnson o síndrome de Lyell.11

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 50 años de edad, traba-
jaba como campesino (manejaba maquinaria 
pesada), casado.

Antecedentes de importancia: hipertensión 
arterial desde hacía un año en tratamiento con 
telmisartán, hiperuricemia de un mes de diag-
nóstico en tratamiento con alopurinol a dosis de 
300 mg al día. Obesidad con IMC de 36 kg/m2. 
Negó padecer diabetes, alergias o intervenciones 
quirúrgicas previas. 

Inició su dermatosis hacía un mes después 
de exposición solar por jornadas laborales de 
aproximadamente 6 a 8 horas al día durante 
una semana, con vesículas y ampollas en la 
cara y posterior diseminación a las extremidades 
superiores y el tronco, asociadas con prurito de 
intensidad 9/10 y mal estado general. Acudió 
con médico no dermatólogo quien indicó trata-
miento sintomático no especificado sin mejoría 
y fue referido al área de urgencias de nuestro 
hospital. Al ingreso se observó una dermatosis 
diseminada a los cuatro segmentos corporales; 
en la cabeza afectaba la piel cabelluda, la cara 
y el cuello con incontables vesículas, ampollas 
y pústulas sobre una base eritematosa, algunas 
áreas cubiertas con costras melicéricas. En las 
extremidades superiores afectaba la cara externa 
de los brazos, los antebrazos y las manos con 
vesículas y ampollas tensas de contenido seroso 
sobre una base de eritema intenso. En el tronco 
anterior y posterior tenía lesiones de caracterís-
ticas similares con costras melicéricas. En las 
extremidades inferiores afectaba los muslos y 
las piernas con algunas pústulas sobre una base 
eritematosa. Sin afección de la mucosa ocular, 
oral y genital, ni adenopatías. Figura 1

Sus exámenes de laboratorio reportaron bio-
metría hemática con leucocitos 7.4 mil/µL (sin 
leucocitosis ni eosinofilia) y pruebas de función 
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urea 135 mg/dL, creatinina 4.83 mg/dL, panel 
viral de hepatitis B, C y VIH negativos. Estudios 
de complemento: C3 122 mg/dL y C4 21 mg/
dL (normales) y anticuerpos antinucleares y 
anti-DNA negativos. El examen general de orina 
reportó: color amarillo, pH 6, proteínas < 30 mg/
dL, densidad 1.025. No se observaron cilindros, 
cristales o células inflamatorias. Con base en 
sus exámenes de laboratorio y datos clínicos se 
descartó síndrome DRESS porque el paciente 
tenía una dermatosis de aspecto eccematoso, 
sin adenopatías, ni eosinofilia y transaminasas 
normales. No había datos de laboratorio para 
sospechar enfermedad autoinmunitaria. 

Con base en la historia clínica, la exploración 
física y los estudios de laboratorio se consideró 
el diagnóstico de reacción adversa a medica-
mentos del tipo dermatitis fotoalérgica grave 
asociada con alopurinol con lesión renal aguda, 
por lo que ingresó a hospitalización a cargo del 
servicio de Dermatología y tratamiento conjunto 
con Medicina interna. 

Como parte de su protocolo de estudio se rea-
lizó biopsia de piel en sacabocado e iniciamos 
tratamiento sistémico con hidrocortisona intrave-
nosa a dosis de 100 mg cada 6 horas, fomentos 
secantes con baño coloide y debido a que tenía 
costras melicéricas, se prescribió tratamiento 
antibiótico con ceftriaxona a dosis de 1 g al 
día. Por parte del servicio de Medicina interna 
se estableció control de líquidos y electrólitos, 
con soluciones parentelares tipo Hartmann con-
servando volúmenes urinarios de 1 mL/kg/min. 

Fue valorado por el servicio de Nefrología don-
de se solicitó un ultrasonido renal que reportó 
aumento en la ecogenicidad, riñón derecho de 
9.5 cm e izquierdo de 9 cm en diámetros ma-
yores, pérdida de la relación corticomedular, 
compatibles con cambios crónicos, sin datos 
de obstrucción. Con anticuerpos antinucleares, 
anti-DNA y complemento normales, por lo que 

hepática normales, electrólitos séricos normales, 
glucosa 103 mg/dL; deterioro de la función renal: 
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Figura 1. Dermatitis fotoalérgica por alopurinol. 
A. Grandes placas de eccema agudo con incontables 
vesículas y pústulas sobre una base eritematosa y 
costras melicéricas. B. Tronco anterior, antebrazos y 
manos con vesículas y ampollas tensas de contenido 
seroso sobre una base de eritema intenso.
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se consideró nefropatía crónica asociada con 
obesidad y probables cristales de uratos. No 
se realizó biopsia renal por representar mayor 
riesgo que beneficio. 

A los 48 horas de iniciado el tratamiento el pa-
ciente tuvo alivio del prurito y del eritema, sin 
nuevas lesiones cutáneas. 

A la histopatología se observó dermatitis espon-
giótica grave con ampolla subepidérmica con 
infiltrado inflamatorio de eosinófilos, histiocitos 
y linfocitos en la dermis superficial, compatible 
con reacción adversa a medicamentos, con lo 
que se realizó la correlación clínica, epidemio-
lógica e histológica de dermatitis fotoalérgica 
grave asociada con alopurinol (Figura 2). No 
se realizó inmunofluorescencia porque no se 
contaba con ella. 

Estuvo 10 días hospitalizado con el traramiento 
mencionado, cuidados de la piel, control de 

líquidos y electrólitos con mejoría clínica, por lo 
que egresó con esquema de reducción de este-
roide para seguimiento a la consulta externa de 
Dermatología. Al mes fue valorado con estudios 
de laboratorio de control; en ese momento reci-
bía 10 mg al día de prednisona; clínicamente se 
observó con alivio de su dermatosis, sin nuevas 
lesiones cutáneas, por que se suspendió la pred-
nisona (Figura 3). Fue egresado del servicio de 
Dermatología para continuar tratamiento por el 
de Nefrología por persistencia de la elevación de 
creatinina (creatinina 1.9 mg/dL, urea 40 mg/dL).

DISCUSIÓN

Los fotosensibilizantes pueden administrarse 
por vía tópica, sistémica o ambas y compor-
tarse como tóxicos dando lugar a una reacción 
fototóxica, o como antígenos provocando una 
reacción fotoalérgica.12 La sospecha de una re-
acción de fotosensibilidad requiere una historia 
clínica meticulosa de los antecedentes médicos 

Figura 2. Biopsia de piel teñida con hematoxilina y eosina. A. Dermatitis espongiótica grave con ampolla 
subepidérmica (10x). B. Infiltrado inflamatorio, eosinófilos, histiocitos y linfocitos en la dermis superficial (40x).
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y exploración física, que darán las claves para 
el diagnóstico adecuado y permitirán identificar 
el probable agente causal.13 

Las medidas terapéuticas primarias incluyen 
suspender el probable agente causal e iniciar 
tratamiento sintomático, cuidados de la piel, 
fomentos secantes, antihistamínicos, esteroide 
tópico o ciclo corto de esteroides sistémicos de 
ser necesarios. En ciertos casos los pacientes 
pueden estar tomando más de un medicamento, 
por lo que deben suspenderse los que impliquen 
mayor riesgo de fotosensibilidad. El retiro del 
fármaco causal no siempre es posible, por lo 
que deben implementarse medidas preventivas 
secundarias, como: evitar la exposición a la luz 
solar, usar ropa protectora y protectores solares 
de amplio espectro.14

En el diagnóstico de trastornos de fotosensi-
bilidad, de contar con el recurso, lo ideal es 
realizar la fotoprueba que tiene como objetivo 

determinar la sensibilidad o las reacciones anor-
males de la piel de un sujeto frente a la radiación 
ultravioleta y luz visible.15 La principal técnica 
de investigación para diagnosticar la fotoalergia 
o reacciones fototóxicas es la prueba de fotopar-
che, aunque no se usa comúnmente o no siempre 
se tiene al alcance, como en nuestro hospital. En 
el diagnóstico de dermatitis de contacto fotoalér-
gica, la prueba de fotoparche se realiza mediante 
la aplicación de los fotoalergenos de sospecha en 
la espalda en dos conjuntos y posterior lectura 
de la reacción.16,17 Otros métodos disponibles 
actualmente son la prueba de fotoprick, el foto-
rayado e iluminación intracutánea.18

Uno de los fármacos con mayor implicación en 
la aparición de estas reacciones es el alopurinol, 
éste es un fármaco barato, útil y efectivo en el 
tratamiento de la hiperuricemia, por lo que su 
administración es amplia en la actualidad; sin 
embargo, debido al riesgo potencial de efectos 
adversos, debe prescribirse de forma racional, a 

Figura 3. Dermatitis fotoalérgica por alopurinol. Evolución de la dermatosis a las seis semanas de tratamiento.
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las dosis apropiadas y bajo indicaciones precisas 
y justificadas.19

CONCLUSIONES

Nuestra población mexicana día a día manifiesta 
enfermedades crónico-degenerativas en las que 
es necesario administrar medicamentos a largo 
plazo que son potencialmente fotosensibles, por 
lo que estos efectos deben ser conocidos por los 
médicos con la finalidad de que los pacientes 
sean advertidos ante la posibilidad de estos efec-
tos secundarios en la piel y aconsejar las medidas 
de fotoprotección, como evitar la exposición 
directa a la luz solar, así como para hacer uso de 
la fotoprotección (física y química) adecuada. Si 
se toman medidas de protección solar a tiempo, 
a menudo no es necesario suspender los trata-
mientos porque en ciertas ocasiones suspender 
un medicamento implica agregar otros de mayor 
costo y con otros efectos adversos. 
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dermatosis inflamatorias

Administración exitosa de heparinoide 
tópico en reacción liquenoide a tatuaje

Resumen 

ANTECEDENTES: Las reacciones cutáneas secundarias a los tatuajes son relativamente 
frecuentes y tienen un gran espectro de manifestaciones clínicas. La complicación 
más común es la reacción liquenoide, cuyo tratamiento en ocasiones termina siendo 
desalentador. En la actualidad se dispone de evidencia científica que sugiere la admi-
nistración de heparinas de bajo peso muscular por vía subcutánea en el tratamiento 
del liquen plano, pero no existen reportes en los que se hayan administrado derivados 
de heparinas por vía tópica en reacciones liquenoides. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 32 años con cuadro clínico de seis meses 
de evolución consistente en lesiones pruriginosas sobre la tinta negra de un tatuaje 
realizado hacía 18 meses. Se realizó biopsia de piel que confirmó reacción liquenoide. 
Se administró heparinoide tópico con buenos resultados.

CONCLUSIONES: La administración de heparinoide tópico puede ser una alternativa 
más en el tratamiento de la reacción liquenoide secundaria a tatuajes. 

PALABRAS CLAVE: Tatuaje; erupción liquenoide; heparina; proliferación celular; 
inmunomodulación.

Abstract 

BACKGROUND: Skin reactions secondary to tattoos are relatively frequent and have a 
wide spectrum of clinical manifestations. The most common complication is the lichenoid 
reaction, whose treatment in a number of times ends up being discouraging. Currently, 
there is scientific evidence that suggests the use of subcutaneous low molecular weight 
heparins in the treatment of lichen planus, but there are no reports in which heparin 
derivatives have been used topically in lichenoid reactions. 

CASE REPORT: A 32-year-old male with 6 months history of pruritic lesions on a black 
ink tattoo made 18 months ago. A skin biopsy was performed confirming a lichenoid 
reaction. Topical heparinoid was administered with good results.

CONCLUSION: Administration of topical heparinoid may be one more alternative in 
the treatment of lichenoid reaction secondary to tattoos.

KEYWORDS: Tattooing; Lichenoid eruptions; Heparin; Cell proliferation; Immuno-
modulation.
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ANTECEDENTES 

Las complicaciones cutáneas de los tatuajes 
ocurren aproximadamente en el 2 al 30% de 
los pacientes, entre éstas están las reacciones 
granulomatosas (sarcoidosis o cuerpo extraño), 
la hiperplasia linfoide cutánea, las reacciones 
liquenoides y, menos específicas, los infiltrados 
linfohistiocitarios, linfoplasmocitarios o ecce-
matosos.1,2 

La reacción liquenoide es la reacción de hiper-
sensibilidad retardada (tipo IV) más frecuente 
en tatuajes. La tinta roja se ha reconocido como 
la más propensa a provocar esa reacción; sin 
embargo, también ha habido reacciones adver-
sas asociadas con la tinta negra, aunque con 
menor frecuencia.3 Como parte de las causas 
de esta afección se plantean principalmente 
dos interrogantes, si el tatuaje es la causa de la 
reacción liquenoide o si la reacción del tatuaje 
es el resultado de un fenómeno de Koebner en un 
paciente con liquen plano no diagnosticado.3,4 
Existen múltiples opciones terapéuticas hasta 
ahora sin resultados exitosos contundentes.5 

Las heparinas de bajo peso molecular regulan 
la proliferación celular e inhiben la quimiotaxis 
de los neutrófilos; además, interactúan con mo-
léculas de adhesión celular interfiriendo con la 
migración leucocitaria y la activación del com-
plemento, de esta manera modulan la respuesta 
inflamatoria y la remodelación tisular.6

Las reacciones liquenoides asociadas con ta-
tuajes pueden causar alta morbilidad en los 
pacientes, para su tratamiento se han descrito 
múltiples opciones que suelen ser frustrantes y 
con diferentes tasas de respuesta;5 sin embargo, 
hasta el momento no existen reportes conocidos 
de tratamiento con heparinoides tópicos de las 
reacciones liquenoides, contrario al liquen pla-
no,7 por lo que se pretende comunicar un caso 
en el que se evidenció que los heparinoides 

tópicos podrían ser un tratamiento alternativo 
exitoso, hasta ahora no conocido y cuya ven-
taja es ser un fármaco de fácil acceso, barato y 
probablemente eficaz.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 32 años, residente en 
Medellín, Colombia. Administrador. Sin ante-
cedentes personales de importancia.

Tenía el antecedente de seis meses de padecer 
lesiones pruriginosas sobre el área de tinta negra 
en un tatuaje realizado 18 meses atrás, en la zona 
del antebrazo derecho. Consultó dos meses atrás 
por esos síntomas y fue tratado con clobetasol, 
tacrolimus y urea sin mejoría significativa. 

Tenía tatuajes en el tronco y las extremidades 
realizados hacía 12 años que no causaban 
síntomas. 

En la valoración dermatológica se observaron 
pápulas planas de 1 a 2 mm, la mayor parte 
sobre los trazos negros del tatuaje, en algunas 
áreas se agrupaban formando placas; también se 
observaron dos pápulas eritematosas de 2 mm 
en piel sin tatuaje (Figura 1). Los demás tatuajes 
tenían sutil elevación de los trazos con tinta 
negra, pero sin pápulas; ante esos hallazgos se 
realizó biopsia de piel por sospecha de reacción 
liquenoide vs granulomatosa. 

El informe de histopatología reportó quera-
tinocitos necróticos e infiltrado inflamatorio 
consistente con reacción liquenoide (Figuras 2 
y 3), por lo que se decidió iniciar tratamiento 
con pentosan polisulfato sódico al 1.5% (Misure 
gel®) dos veces al día, debido a reportes de su 
administración en liquen plano y ante la no me-
joría con el tratamiento previamente prescrito. 
A pesar de que lo reportado en la bibliografía 
ha sido vía subcutánea, ante la disposición del 
medicamento tópico se decidió probar esta vía 
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de administración por su facilidad en la consecu-
ción y economía para el paciente, previo a tomar 
decisiones en el uso de medicación subcutánea.

Una semana después de iniciado el tratamiento, 
el paciente tuvo alivio completo de las lesiones 

y del prurito (Figura 4) y se decidió continuar 
el medicamento durante tres meses. No hubo 
evidencia de recidiva a los seis meses de segui-
miento.

Dermatología Revista mexicana
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Figura 3. Biopsia de piel 40x. A mayor aumento se 
evidencian los queratinocitos necróticos, la vacuoli-
zación basal y el infiltrado linfocítico.

Figura 2. Biopsia de piel 4x. Se observa hiperqueratosis, 
queratinocitos necróticos numerosos en la unión der-
moepidérmica asociados con vacuolización de la capa 
basal e infiltrado inflamatorio linfocítico. Se evidencia 
pigmento exógeno en la dermis papilar y media.

Figura 1. A. Foto panorámica del tatuaje. B. Acercamiento que muestra pápulas planas de 1 a 2 mm sobre tinta 
negra, en algunas áreas confluyen. C. Pápulas eritematosas escasas sobre la piel circundante al tatuaje. 

A                B      C
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DISCUSIÓN

Las reacciones liquenoides asociadas con ta-
tuajes pueden ocurrir en cualquier momento, 
desde semanas a años desde la realización del 
mismo. En términos clínicos, pueden manifes-
tarse como pápulas planas o placas poligonales 
y púrpuricas, características del liquen plano, 
pero también pueden ser verrugosas, similares 
al liquen plano hipertrófico.7 

Se cree que estas reacciones se deben a una 
hipersensibilidad retardada mediada por células 
T que estimulan una respuesta injerto contra 
huésped. El infiltrado linfocítico estimulado 
ataca los queratinocitos por un proceso linfocito-
tóxico, que lleva a la destrucción de la epidermis, 
generando una reacción liquenoide.5,8 Además, 
los linfocitos T CD4+ producen endoglicosidasa 
(heparanasa), lo que les permite penetrar en la 
lámina basal subendotelial y generar su des-
trucción.8

Las heparinas de bajo peso molecular son pro-
ducidas por la depolimerización de heparina 
no fraccionada. Por lo general, se prescriben en 
la prevención de tromboembolismo venoso. Su 
efecto antitrombótico radica en la inhibición 
del factor X activado. Éstas se prefieren sobre las 
heparinas no fraccionadas por sus ventajas, co-
mo mayor vida media, respuesta anticoagulante 
predecible, mayor facilidad en el ajuste de dosis 
y menores tasas de sangrado.9 

La administración de las heparinas de bajo peso 
molecular en la dermatología se asocia con su 
efecto más allá de la anticoagulación, como la 
regulación de la proliferación celular, inflama-
ción e inhibición de la quimiotaxis neutrofílica. 
En la superficie celular, la heparina interacciona 
con moléculas de adhesión que se expresan 
en la respuesta inflamatoria e interfieren en la 
transmigración leucocitaria y con los receptores 
del complemento atenuando la infiltración de 
células inflamatorias. Asimismo, en la matriz 
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descritas en la bibliografía. Según la manifesta-
ción de esa complicación, se ha recomendado 
la administración de esteroide intralesional, 
esteroide tópico, esteroide oral y antihistamíni-
cos, entre otros.5,8 La administración de heparina 
tópica en las reacciones por tatuajes no se había 
descrito hasta el momento. Éste es el primer re-
porte conocido por los autores de un paciente 
con reacción liquenoide asociada con tatuajes 
que tuvo alivio completo con la administración 
de este medicamento.

CONCLUSIONES

Se comunica un caso exitoso de tratamiento con 
heparinoides tópicos de una reacción liquenoide 
secundaria a un tatuaje. La administración de 
este medicamento puede ser una alternativa 
más en el tratamiento contra la reacción lique-
noide secundaria a tatuajes, apoyado por la 
fisiopatología de la enfermedad y la evidencia 
bibliográfica que soporta la administración de 
éstos en el liquen plano y su posible aplicación 
en este padecimiento. 
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dermatosis inflamatorias

Dermatosis neutrofílica concomitante 
con lupus eritematoso sistémico: 
respuesta exitosa a dapsona

Resumen 

ANTECEDENTES: Las dermatosis neutrofílicas son enfermedades cutáneas con lesio-
nes que al examen histopatológico muestran infiltración dérmica de neutrófilos, con 
leucocitoclasia variable y sin vasculitis primaria ni signos de infección. Existen unas 
dermatosis neutrofílicas clásicas que se han relacionado con las enfermedades auto-
inmunitarias desde hace mucho tiempo; sin embargo, en la bibliografía se encuentran 
pocos casos relacionados en pacientes con lupus eritematoso sistémico. El tratamiento 
de estas afecciones se basa en el manejo y control de la enfermedad subyacente con 
inmunosupresores, como los corticosteroides, la azatioprina o el micofenolato mofe-
tilo, pero se reportan pocos casos en los que no se obtiene respuesta adecuada a este 
tratamiento, lo que hace necesaria la administración de medicamentos alternativos, 
como la dapsona.

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 38 años, con antecedente de lupus erite-
matoso sistémico, con lesiones en la piel en las que se confirmó histológicamente el 
diagnóstico de dermatosis neutrofílica y al correlacionar con la clínica se concluyó 
que se trataba de un síndrome de Sweet-like. Recibió múltiples tratamientos inmu-
nosupresores con poca respuesta, pero obtuvo alivio completo de las lesiones con 
la administración de dapsona.

CONCLUSIÓN: Se comunica el caso de un paciente con antecedente de lupus eri-
tematoso sistémico, diagnóstico de dermatosis neutrofílica asociada con enfermedad 
autoinmunitaria y tratamiento exitoso con dapsona después de tener una respuesta no 
satisfactoria a múltiples tratamientos inmunosupresores. 

PALABRAS CLAVE: Dermatosis neutrofílicas; lupus eritematoso sistémico; dapsona.

Abstract

BACKGROUND: Neutrophilic dermatoses are cutaneous diseases with lesions that 
on histopathological examination show dermal infiltration of neutrophils, with variable 
leukocytoclasia and without primary vasculitis nor signs of infection. There are some 
classic neutrophilic dermatoses that have been related to autoimmune diseases; how-
ever, there are few cases in the literature in patients with systemic lupus erythematosus. 
The treatment of these conditions is based on the management and control of the 
underlying disease with immunosuppressants, such as corticosteroids, azathioprine, 
or mycophenolate mofetil, but few cases are reported in which an adequate response 
to this therapy is not obtained. In these cases, the administration of alternative medica-
tions, such as dapsone is necessary.

CASE REPORT: A 38-year-old male patient, with a history of systemic lupus erythe-
matosus, with skin lesions in which the diagnosis of neutrophilic dermatosis was 
confirmed histologically and, when correlated with the clinic, it was concluded 
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ANTECEDENTES

Las dermatosis neutrofílicas son un grupo de 
afecciones caracterizadas por lesiones en la piel 
que al examen histopatológico muestran infiltra-
ción dérmica de neutrófilos con leucocitoclasia 
variable y sin vasculitis primaria ni signos de 
infección.1,2

Las dermatosis neutrofílicas clásicas se han rela-
cionado con las enfermedades autoinmunitarias 
hace mucho tiempo; sin embargo, aunque la 
piel es el segundo órgano más afectado en el 
lupus eritematoso sistémico, después de las ar-
ticulaciones, los reportes de casos de dermatosis 
neutrofílicas asociados directamente con estas 
enfermedades son escasos y poco recientes.1,3

Las infiltraciones neutrofílicas en la piel de los 
pacientes con lupus eritematoso sistémico están 
bien documentadas, como el lupus eritemato-
so ampolloso y la vasculitis leucocitoclástica; 
además, existen las dermatosis neutrofílicas sin 
ampollas y sin vasculitis, como el pioderma 
gangrenoso, la pustulosis amicrobiana de los 
pliegues, la dermatosis pustular subcórnea y el 
síndrome de Sweet.4 

El síndrome de Sweet clásico es una dermatosis 
neutrofílica que tiene cuatro hallazgos princi-
pales: fiebre, leucocitosis, placas edematosas y 
hallazgos histológicos típicos de las dermatosis 
neutrofílicas, además de una excelente respuesta 
a los tratamientos con esteroides;1,5 sin embargo, 
se han reportado múltiples casos asociados con 
enfermedades autoinmunitarias que comparten 
algunas de estas características pero que no 
cumplen todos los criterios por lo que se han 
propuesto diagnósticos alternativos.

En 1972 Fryha y colaboradores describieron un 
caso de dermatosis neutrofílica en una paciente 
con enfermedad renal glomerular y eritema en 
alas de mariposa, pero sin anticuerpos anti-
nucleares, por lo que no cumplía los criterios 
estrictos de lupus eritematoso sistémico en 
ese momento, pero en retrospectiva parece ser 
el primer reporte de dermatosis neutrofílica 
asociada con lupus. Desde entonces, se han 
descrito más de 50 pacientes con asociación 
entre enfermedades autoinmunitarias y derma-
tosis neutrofílicas.6,7

Se han descrito manifestaciones típicas de 
dermatosis neutrofílicas asociadas con lupus 

that it was a Sweet-like syndrome. Patient received multiple immunosuppressive 
treatments with little response, but complete relieve of the lesions after dapsone 
administration.

CONCLUSIONS: We report the case of a patient with a history of systemic lupus ery-
thematosus and a diagnosis of neutrophilic dermatosis associated with autoimmune 
disease, treated successfully with dapsone after having an unsatisfactory response to 
multiple immunosuppressive treatments.

KEYWORDS: Neutrophilic dermatoses; Systemic lupus erythematosus; Dapsone.
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neonatal o lupus eritematoso sistémico y que 
son diferentes a las clásicas porque no muestran 
ampollas, úlceras o fiebre y se han propuesto di-
ferentes nombres, como dermatosis neutrofílicas 
no ampollosas, lupus eritematoso neutrofílico 
no ampolloso, síndrome de Sweet o dermatosis 
neutrofílica asociados con lupus eritematoso 
sistémico.3,6

También se han reportado casos de dermatosis 
neutrofílicas con otras enfermedades autoinmu-
nitarias, como la enfermedad de Still, la artritis 
reumatoidea y el síndrome de Sjögren.8

El tratamiento de estas afecciones no difiere del 
de la enfermedad de base y consiste en modular 
la activación, maduración o migración de los 
neutrófilos; usualmente suelen responder a tra-
tamiento sistémico con corticosteroides y a otros 
inmunosupresores, como azatioprina o micofe-
nolato mofetilo.2 Sin embargo, en algunos casos 
es necesaria la administración de tratamientos 
diferentes, como la dapsona, la colchicina o el 
yoduro de potasio.1

La dapsona (4,4’-diaminodifenilsulfona) es un 
derivado de la anilina y pertenece al grupo de 
las sulfamidas con efectos antimicrobianos, 
antiprotozooarios y antiinflamatorios; con el 
tiempo, este medicamento ha ganado impor-
tancia como ahorrador de esteroides en algunas 
enfermedades severas de la piel, como el pen-
figoide ampolloso, la dermatosis lineal IgA o la 
dermatitis herpetiforme, pero clásicamente se 
ha prescrito a pacientes con enfermedades con 
infiltración de neutrófilos y eosinófilos.9,10

En la bibliografía se han reportado pocos casos 
de dermatosis neutrofílicas asociadas con lupus 
eritematoso sistémico con escasa respuesta al 
tratamiento inmunosupresor de primera línea 
y con posterior alivio con la administración de 
dapsona, por lo que pretendemos llamar nueva-
mente la atención respecto a la prescripción de 

este medicamento, en ocasiones olvidado en el 
arsenal terapéutico.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 38 años de edad, con 
diagnóstico de lupus eritematoso sistémico des-
de 2016. Consultó al servicio de Reumatología 
por padecer lesiones anulares en la cara y las 
manos, con dolor urente, astenia y malestar 
general, sin fiebre, de una semana de evolución. 
Se le ordenó tratamiento con dexametasona 
intramuscular e hidroxicloroquina y se aumen-
tó la dosis de azatioprina y prednisolona que 
recibía previamente, pero tuvo empeoramiento 
de las lesiones, por lo que fue hospitalizado. 
En la evaluación por el servicio de Dermatolo-
gía se encontraron múltiples placas anulares, 
eritematovioláceas, de borde elevado, algunas 
con vesículas y otras que simulaban dianas en 
los antebrazos, el cuello y la cara (Figura 1). La 
biopsia de piel reportó epidermis sin cambios, 
dermis con abundante infiltrado neutrofílico 
perivascular e intersticial con mínima leucocito-
clasia, edema moderado y aumento focal de la 
mucina dérmica, sin vasculitis; al correlacionar 
estos hallazgos con la clínica se estableció el 
diagnóstico de dermatosis neutrofílica síndrome 
de Sweet-like. Figuras 2 y 3

Los estudios paraclínicos iniciales mostraron 
función renal, hemograma, parcial de orina y 
creatinina normales, ANA positivos 1:20, anti-
cuerpos anti-RNP y anti-SM positivos, anti-Ro 
y anti-La negativos. Se observó elevación de 
las transaminasas, por lo que se suspendió la 
azatioprina y se inició colchicina. El paciente 
recibió tratamiento con metilprednisolona vía 
IV y prednisolona a dosis de 1 mg/kg al día, con 
mejoría inicial, pero posterior reaparición de las 
lesiones de mayor tamaño y extensión al tronco, 
la espalda y las piernas, con esfacelaciones y 
costras (Figura 4), por lo que recibió un segun-
do ciclo de tratamiento con metilprednisolona, 
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hidrocortisona IV y prednisolona oral, con lo 
que obtuvo sólo alivio parcial. Ante la escasa 
respuesta se inició tratamiento con dapsona a 
dosis de 100 mg al día luego de confirmar una 
glucosa 6 fosfato normal, con lo que se obtuvo 
alivio rápido y completo de las lesiones, sólo con 
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Figura 4. Aparición de lesiones anulares en las piernas 
a pesar del tratamiento con esteroides sistémicos. 

Figura 3. Hematoxilina eosina. Dermis con numero-
sos neutrófilos, mínima leucocitoclasia, sin vasculitis 
(40X).

Figura 2. Epidermis sin cambios, dermis superficial y 
media ocupada por infiltrado inflamatorio perivascular 
e intersticial. Hematoxilina eosina 10X (4X recuadro). 

Figura 1. Placas anulares, confluentes, eritematoviolá-
ceas, de borde elevado, algunas con vesículas y otras 
que simulan dianas en ambos antebrazos.
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con síndrome de Sjögren secundario, que ma-
nifestaron lesiones urticariales y propusieron el 
término dermatosis neutrofílicas asociadas con 
autoinmunidad. Todas las biopsias tenían infil-
trado neutrofílico intersticial y perivascular con 
leucocitoclasia y alteración vacuolar en la unión 
dermoepidérmica, sin vasculitis. La mayoría de 
los pacientes tenían la enfermedad activa al 
momento de la aparición de las lesiones en piel 
y mejoraron rápidamente al momento de recibir 
manejo inmunomodulador.3

Hanna y su grupo reportaron el caso de una mujer 
de 24 años con lesiones acneiformes y anulares 
en la cara, con comprobación histológica de 
dermatosis neutrofílica como manifestación 
inicial de lupus eritematoso sistémico.11

En 2014 Lee y su grupo documentaron una niña 
de 26 días de vida con lesiones tipo diana, con 
hallazgos histológicos consistentes con dermato-
sis neutrofílica y comprobación por laboratorio y 
antecedente familiar de lupus neonatal.12

Estos y otros casos comunicados en la biblio-
grafía sugieren que las dermatosis neutrofílicas 
pueden ser signos heraldo y aparecer como ma-
nifestación inicial de lupus eritematoso incluso 
en el 33% de los pacientes.1,5,7,8

En el estudio de Lee y colaboradores se reportó 
que el síndrome de Sweet-like, en el 80% de 
los pacientes, acompañaba la actividad del 
lupus y en el 60% apareció al momento del 
diagnóstico de la enfermedad. De igual forma, 
reportan que las úlceras orales, las artralgias, la 
fotosensibilidad, la enfermedad renal y la serosi-
tis comúnmente se encuentran acompañando el 
síndrome de Sweet-like.4 Es llamativo en nuestro 
caso que la reactivación del lupus sistémico con 
afectaciones múltiples (renal, articular, consumo 
de complemento y edemas) sobrevino luego del 
alivio de las lesiones en piel, lo que muestra la 
importancia de estas afecciones como predicto-

hiperpigmentación posinflamatoria (Figura 5). 
Posteriormente se evidenció actividad de lupus 
con nefritis, consumo de complemento, edemas 
y oligoartritis que fueron tratados por el servicio 
de Reumatología.

Luego de cuatro meses de seguimiento y trata-
miento, el paciente no ha tenido nueva aparición 
de las lesiones, con adecuada tolerancia a la 
dapsona.

DISCUSIÓN

En 2013 Saeb-Lima y colaboradores describieron 
siete pacientes, seis de los cuales tenían lupus 
eritematoso sistémico y uno artritis reumatoidea 
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Figura 5. Alivio completo de las lesiones luego de 
dos semanas de tratamiento con dapsona, sólo con 
persistencia de hiperpigmentación posinflamatoria.
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res, no sólo del diagnóstico inicial y la actividad 
de la enfermedad, sino también de futuras com-
plicaciones sistémicas.

Se ha propuesto la diferenciación de dos afec-
ciones separadas en el grupo de las dermatosis 
neutrofílicas asociadas con las enfermedades 
autoinmunitarias: la dermatosis neutrofílica ur-
ticariana y la dermatosis neutrofílica síndrome 
de Sweet-like.

Kieffer y su grupo propusieron la dermatosis neu-
trofílica urticariana como una afección diferente 
de la variante neutrofílica de la urticaria común 
y que se caracteriza por una erupción urticariana 
con máculas o placas ligeramente elevadas, pá-
lidas o con ligero eritema, no pruriginosas, que 
desaparecen en horas sin dejar secuelas y que 
pueden estar asociadas con fiebre o artralgias.1,4,13 
Se ha asociado con enfermedad de Still de inicio 
en el adulto, lupus eritematoso sistémico y síndro-
me de Schnitzler y en ocasiones suele confundirse 
con exacerbación de la enfermedad.13,14 

El síndrome de Sweet-like, a diferencia de la 
dermatosis neutrofílica urticariana, tiene una 
evolución subaguda o crónica, con tendencia 
a las recidivas. Aparece predominantemente en 
áreas fotoexpuestas con ausencia de fiebre o 
malestar general y se manifiesta como pápulas 
y placas más gruesas, a veces dolorosas y en la 
histología se encuentra edema que puede ser de 
leve a intenso;1,4 en el caso de nuestro paciente 
se encontraron todas estas características.

Este padecimiento es más frecuente en mujeres 
jóvenes, con edad promedio de 40 años, con 
afectación, en mayor proporción, de las extremi-
dades, seguidas por el tronco en más de la mitad 
de las veces y en casi el 25% de los pacientes 
aparecen las lesiones en la cabeza y el cuello.2,4,7

El síndrome de Sweet-like asociado con lupus es 
una afección rara y se ha asociado no sólo con 

lupus eritematoso sistémico, sino también con 
lupus eritematoso cutáneo subagudo, lupus eri-
tematoso neonatal y lupus eritematoso inducido 
por drogas;6 se han reportado casos asociados 
con el consumo de hidralazina que mejoraron 
al suspender el medicamento.7,15

La bibliografía sugiere que el síndrome de 
Sweet-like está más asociado con los signos 
de lupus sistémico agudo que la dermatosis 
urticariana y se plantea la hipótesis que la 
patogénesis está relacionada con los factores 
desencadenantes, como la radiación ultravio-
leta. Algunos reportes muestran positividad 
de anti-o/SSA o anti-La/SSB en 7 de 23 casos, 
pero el papel de estos anticuerpos aún no se 
ha aclarado completamente.4,12 

En la histopatología las dermatosis neutrofíli-
cas tienen un grado de infiltración neutrofílica 
variable, observándose desde infiltrados paucice-
lulares hasta densos infiltrados, con distribución 
perivascular o intersticial. Otros cambios histoló-
gicos, como el engrosamiento de la membrana 
basal, la existencia de mucina dérmica o cam-
bios en la interfase, pueden verse en los casos 
con diagnóstico de lupus de larga evolución, 
y son mucho más raros en los pacientes en los 
que la afectación cutánea es el síntoma inicial; 
este signo es útil para distinguirlo del síndrome 
de Sweet clásico. El grado de leucocitoclasia 
también es variable, aunque es constante la 
ausencia de signos de vasculitis. En la mitad de 
los casos en los que se realiza inmunofluorescen-
cia pueden observarse depósitos, casi siempre 
granulares, de IgG, IgM, IgA o C3 en la unión 
dermoepidérmica.2,7,8

El hallazgo histopatológico que ayuda a carac-
terizar el síndrome de Sweet-like es el infiltrado 
de neutrófilos más denso con edema dérmico, 
lo que generalmente no está presente o es mo-
derado y difuso en la dermatosis neutrofílica 
urticariana.4,13
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El tratamiento de estas afecciones no difiere 
del de la enfermedad de base, habitualmente 
responden a tratamiento sistémico con corti-
costeroides y a otros inmunosupresores, como 
azatioprina o micofenolato mofetilo.2 Existen 
pocos casos en los que no hay mejoría con 
esta primera línea de tratamiento, como en 
nuestro paciente, por lo que es importante tener 
presentes las terapias adicionales que se han 
reportado como exitosas.

Para tratar la dermatosis neutrofílica urticarial la 
terapia de elección es la dapsona o la colchicina, 
más que el aumento de las dosis de inmunosu-
presores;14 aunque esto no está tan establecido 
en el caso del síndrome de Sweet-like, en nuestro 
paciente se obtuvo una excelente respuesta a la 
administración de dapsona.

En el reporte de Hau y colaboradores sólo 2 
de 9 pacientes no tuvieron buena respuesta 
a los tratamientos iniciales con prednisolona, 
hidroxicloroquina, micofenolato mofetilo y ciclo-
fosfamida y tuvieron buena respuesta al tratamiento 
con dapsona.1 El yoduro de potasio, los retinoides 
(acitretin), la clofazimina, la sulfazalazina y la 
talidomida también pueden ser de ayuda.1,13

Muchos de los casos que no responden a 
esteroides pueden tratarse con agentes inmuno-
supresores, como la ciclosporina, ciclofosfamida 
o tacrolimus. También se han descrito casos de 
tratamiento con inhibidores del factor de necro-
sis tumoral que han mostrado mayores resultados 
en pioderma gangrenoso, principalmente cuan-
do está asociado con enfermedad inflamatoria 
intestinal.1

CONCLUSIONES

Las dermatosis neutrofílicas asociadas con 
enfermedades autoinmunitarias son padeci-
mientos poco frecuentes, en ocasiones difíciles 
de diferenciar y que pueden ser la primera ma-

nifestación de una enfermedad autoinmunitaria, 
por lo que es importante tenerlas presentes y así 
lograr un diagnóstico y tratamiento tempranos. 
El caso comunicado era un paciente con lupus 
eritematoso sistémico ya conocido, pero sin 
actividad de éste al momento de la aparición de 
las lesiones en la piel y posterior reactivación de 
su enfermedad luego del alivio del cuadro cutá-
neo que fue tratado con dapsona, al tener poca 
respuesta a los tratamientos inmunosupresores; 
ambos hechos se han reportado con muy poca 
frecuencia en la bibliografía.
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dermatosis inflamatorias

Lupus eritematoso discoide como 
manifestación inicial de lupus 
eritematoso sistémico

Resumen 

ANTECEDENTES: El lupus eritematoso discoide es la forma clínica más frecuente del 
lupus eritematoso cutáneo crónico, particularmente tan sólo del 5 al 10% de pacientes 
con lupus eritematoso discoide padecen lupus eritematoso sistémico.

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 46 años de edad, quien consultó por tener 
una placa alopécica en la región parietal derecha que inició hacía tres meses, 
asociada con síntomas secos. En la analítica, el perfil autoinmunitario mostró ANA 
1/160 moteado, factor reumatoide positivo y anti-RO positivo, posteriormente la 
histopatología de la lesión en la piel evidenció dermatitis de interfase. Se conside-
ró lupus eritematoso discoide como primera manifestación de lupus eritematoso 
sistémico. La paciente tuvo mejoría cutánea y sistémica tras el inicio de la terapia 
inmunomoduladora sistémica.

CONCLUSIONES: En raras ocasiones el lupus eritematoso discoide se asocia con lupus 
eritematoso sistémico, es importante y recomendado realizar estudios de extensión 
porque, en algunos casos, puede ser la manifestación inicial de un proceso sistémico 
subyacente.

PALABRAS CLAVE: Lupus; lupus eritematoso discoide; lupus eritematoso sistémico; 
alopecia; alopecia cicatricial. 

Abstract

BACKGROUND: Discoid lupus erythematosus is the most frequent clinical form of 
chronic cutaneous lupus erythematosus, particularly, only 5-10% of patients with discoid 
lupus erythematosus develop systemic lupus erythematosus (SLE).

CLINICAL CASE: A 46-year-old female patient presented with a history of 3 months of 
circumscribed progressive hair loss over the right parietal lobe, with associated dry symp-
toms. An autoimmune profile was performed, showed speckled ANA 1/160, positive 
rheumatoid factor, and positive anti-Ro antibodies. Histopathological evaluation of the 
scalp lesion exhibited interface dermatitis. Discoid lupus erythematosus was considered 
the first manifestation of systemic lupus erythematosus. Patient’s cutaneous and systemic 
symptoms relieved after the administration of systemic immunomodulatory therapy.

CONCLUSIONS: Infrequently, discoid lupus erythematosus is associated with systemic 
lupus erythematosus. It is therefore recommended to regularly perform lab tests in these 
patients, in some cases, discoid lupus erythematosus can be the initial manifestation of 
an underlying systemic process.

KEYWORDS: Lupus; Discoid lupus erythematosus; Systemic lupus erythematosus; 
Alopecia; Scarring alopecia.
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ANTECEDENTES

El lupus eritematoso discoide es la forma clínica 
más frecuente del lupus eritematoso cutáneo 
crónico.1 Únicamente del 5 al 10% de los 
pacientes con lupus eritematoso discoide pade-
cerán lupus eritematoso sistémico a lo largo de 
la enfermedad.2 

El lupus eritematoso es una enfermedad auto-
inmunitaria del tejido conectivo, de causa y 
patogenia multifactoriales, caracterizada por 
la formación de autoanticuerpos patógenos e 
inmunocomplejos.1 La afectación de la piel es 
la segunda manifestación clínica más frecuente 
del lupus eritematoso sistémico.3

Existen diferentes manifestaciones clínicas del 
lupus eritematoso cutáneo, que se dividen de 
forma general en inespecíficas o específicas. 
Las inespecíficas, aunque frecuentes, no son 
exclusivas del lupus eritematoso cutáneo. Por 
otro lado, las manifestaciones cutáneas espe-
cíficas de lupus eritematoso cutáneo crónico 
tienen cambios histológicos característicos y se 
han clasificado en: lupus eritematoso cutáneo 
agudo, subagudo y crónico (según las mani-
festaciones clínicas y estudios paraclínicos). 
El riesgo de asociar afectación sistémica varía 
entre cada tipo de lupus eritematoso cutáneo, 
es más frecuente en el agudo y muy infrecuente 
en el crónico.1,3

El lupus eritematoso discoide es la manifes-
tación de lupus eritematoso cutáneo crónico 
más frecuente, puede afectar cualquier zona 
anatómica, en el 80% de los casos afecta la 
cabeza y el cuello y en el 20% se manifiesta 
de forma diseminada.2 En términos clínicos se 
manifiesta en forma de placas eritematosas, 
bien definidas, en forma discoide, asociadas 
con hiperqueratosis folicular, que tienen 
crecimiento centrífugo dejando atrofia e hi-
popigmentación central.1,3,4,5

A continuación, se expone el caso clínico de 
una paciente con lupus eritematoso discoide 
como manifestación inicial de lupus eritematoso 
sistémico en Bogotá, Colombia.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 46 años de edad, quien 
consultó al servicio de Dermatología de una 
clínica privada en la ciudad de Bogotá, Co-
lombia, con un cuadro clínico de tres meses de 
evolución, caracterizado por aumento de caída 
del pelo y un área alopécica delimitada en la 
piel cabelluda, la región parietal derecha, acom-
pañada de prurito y dolor en esa área. Refirió 
haberse aplicado una mezcla casera a base de 
productos vegetales, sin mejoría. A la revisión 
por sistemas se encontraron xerodermia, xerof-
talmia, xerostomía, artralgia en la articulación 
temporomandibular, disminución notable de la 
agudeza visual y pérdida de peso espontánea 
de 3 kg en el último mes; como antecedentes 
médicos familiares relevantes, destacó que su 
hermana tenía artritis psoriásica. 

Al examen físico, además de xerodermia ge-
neralizada, en la región parietal derecha de la 
piel cabelluda, tenía una placa alopécica erite-
matosa, infiltrada, de bordes definidos, de 4 x 
5 cm de diámetro, con descamación y eritema 
perifolicular, pelos miniaturizados, zonas con 
ausencia de ostium folicular y vasos arboriformes 
gruesos a la tricoscopia. Figura 1

Con sospecha de lupus eritematoso cutáneo y 
lupus eritematoso discoide localizado, se rea-
lizó biopsia de piel que mostró una dermatitis 
de interfase, tapones foliculares y paraquerato-
sis, que fue compatible con lupus eritematoso 
discoide. Por lo anterior, se solicitaron estudios 
paraclínicos para descartar afectación sistémica, 
en este caso de lupus eritematoso sistémico. La 
analítica de hemograma y pruebas de función 
renal se reportaron dentro de límites normales, 

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



S82

2021; 65 Suplemento 1

transaminasas con leve elevación y perfil au-
toinmunitario: ANA 1/160 moteado (positivo), 
complemento C3 142.2 (normal), complemento 
C4 21.3 (normal), factor reumatoide 49.5 UI/mL 
(positivo), anticuerpos SSA RO 38.6 (positivo), 
anticuerpos IGG SSB LA 4.3 (negativo), anticuer-
pos SM 1.9 (negativo), anticuerpos anti RNP 2.3 
(negativo). 

Con los hallazgos descritos, la paciente fue 
valorada en conjunto con el servicio de Reuma-
tología, considerando impresiones diagnósticas, 
como: lupus eritematoso discoide como manifes-
tación inicial de lupus eritematoso sistémico, al 
contar con afectación cutánea, síntomas secos y 
perfil autoinmunitario con ANAs 1/160 moteado, 
factor reumatoide y anti-RO positivos. 

Inicialmente, la paciente fue tratada con predni-
solona oral a dosis de 10 mg al día, cloroquina 
150 mg al día, metotrexate 15 mg vía oral a la 
semana y ácido fólico 1 mg al día con lo que 
mostró poca respuesta; se ajustó el tratamiento 
con ciclofosfamida 750 mg IV mensual, pred-
nisolona oral 20 mg al día, citrato de calcio 
1500 mg y vitamina D 200 UI. Además, se rea-
lizaron infiltraciones subcutáneas con acetónido 
de triamcinolona 40 mg/mL, 0.5 cc en la placa 
alopécica. 

En el seguimiento, después de un mes de trata-
miento, se observó que el área de las lesiones 
alopécicas disminuyó, con notable repoblación 
de su superficie (Figura 2) y alivio del eritema 
y edema (Figura 3). Después de tres meses de 
tratamiento intralesional y sistémico se observó 
repoblación del 70% de la placa alopécica y la 
paciente no refirió síntomas sistémicos, reportó 
satisfacción con el tratamiento y continúa en 
manejo interdisciplinario en conjunto con el 
servicio de Reumatología.

DISCUSIÓN

El lupus eritematoso sistémico es una enferme-
dad autoinmunitaria del tejido conectivo, de 
causa y patogenia multifactorial, caracterizada 

Figura 2. Placa alopécica con repoblamiento apro-
ximado del 70% de superficie y pelos en anágeno.
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por la formación de autoanticuerpos patógenos 
e inmunocomplejos.6 Entre los diferentes órganos 
afectados por este padecimiento, la enfermedad 
de piel es la segunda manifestación clínica más 
frecuente.3,7 

El lupus eritematoso cutáneo tiene manifestacio-
nes cutáneas variables. Entre las manifestaciones 
cutáneas inespecíficas (pueden observarse en 
otras enfermedades y no sólo en lupus eritema-
toso cutáneo) se encuentran: cambios vasculares 
de la piel (telangiectasias periungulares, livedo 

racemosa, tromboflebitis, fenómeno de Raynaud, 
vasculopatía oclusiva acral, vasculitis leucoci-
toclástica, mucinosis papular, calcinosis cutis, 
alopecia no cicatricial y eritema multiforme.1,8 

Asimismo, los hallazgos cutáneos específicos 
del lupus eritematoso cutáneo se distinguen 
por alteraciones histopatológicas únicas de la 
enfermedad y se han clasificado en tres grupos: 
agudo, subagudo y crónico.1,9,10 Figura 4

La causa del lupus eritematoso cutáneo no es 
clara y existen diferentes factores y teorías aso-
ciados. Se considera que en el 50% de los casos 
existe predisposición genética. El haplotipo HLA-
A1-D8-DR3 se relaciona estrechamente con el 
lupus eritematoso subagudo y se ha demostrado 
que el gen de la integrina alfa M (ITGAM) par-
ticipa en la etiopatogenia del lupus eritematoso 
discoide.11 

Además de lo mencionado, es claro que la au-
toinmunidad juega un papel importante en la 
aparición del lupus eritematoso cutáneo, en el 
que hay pérdida de la regulación de la actividad 
de linfocitos. La irradiación de queratinocitos 
con UVB induce su apoptosis, resultando en la 
translocación de antígenos nucleares (Ro, La, 
Sm) a la membrana celular.12 Lo anterior genera 
activación de la respuesta inmunitaria contra 
estos auto-antígenos y puede darse la formación 
de autoanticuerpos al igual que aumento de cé-
lulas T citotóxicas que atacan a los queratinocitos 
epidérmicos y generan daño de la capa basal.13 
Asimismo, hay reportes de factores ambientales 
que precipitan la aparición de las lesiones de 
lupus eritematoso cutáneo, incluido el estrés psi-
cológico (12%), traumatismo (11%), quemadura 
solar (5%), infecciones (3%), exposición al frío 
(2%) y embarazo (1%).5,9

Entre los distintos tipos de lupus eritematoso 
cutáneo, el lupus eritematoso discoide es la for-
ma clínica más frecuente de los casos de lupus 
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Figura 4. Clasificación de los subtipos de lupus eritematoso cutáneo.9
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eritematoso cutáneo crónico.4,6 Se subclasifica 
según la localización de sus lesiones, en el 80% 
de los casos se observa la forma localizada, que 
afecta la cabeza y el cuello. En el 20% de los 
pacientes puede generalizarse al afectar zonas 
anatómicas por debajo del cuello.2,4,9 Al igual 
que en el lupus eritematoso sistémico, el lupus 
eritematoso discoide es más frecuente en la raza 
negra y afecta a personas entre 20 y 40 años, con 
relación mujer a hombre de 3:2.14

En términos clínicos, el lupus eritematoso dis-
coide se manifiesta con placas eritematosas, 
induradas, bien definidas, en forma discoide, 
asociadas con hiperqueratosis folicular, que 
tienen crecimiento centrífugo dejando atrofia, 
hipopigmentación central e hiperpigmentación 
periférica.1,9 Es característico observar el signo 

de la tachuela, que hace referencia a las espinas 
queratósicas que se proyectan desde la superficie 
interna de la escama y hacia los orificios foli-
culares dilatados, observadas al desprender la 
misma.2,4 Con frecuencia afecta la cara y las ore-
jas, llegando a ser muy deformante. Cuando hay 
alteraciones en la piel cabelluda se manifiesta 
como una alopecia cicatricial.15,16 Aunque estas 
lesiones pueden exacerbarse con la exposición 
a la radiación ultravioleta, no es tan frecuente 
como en el lupus eritematoso cutáneo agudo.1 

Únicamente del 5 al 10% de los pacientes con 
lupus eritematoso discoide manifiestan lupus 
eritematoso sistémico a lo largo de su enferme-
dad, además, esto es más frecuente en los casos 
de lupus eritematoso discoide generalizado.4,10 
A su vez, del 15 al 30% de los pacientes con 

Dermatología Revista mexicana

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5426



S85

Aristizábal-Torres MA, et al. Lupus eritematoso discoide

los corticosteroides o los inhibidores de la 
calcineurina, que por sí solos en algunas oca-
siones lograrán el control de la enfermedad, 
pero es habitual la asociación con tratamientos 
sistémicos.5 Tradicionalmente la primera línea 
de manejo en lupus eritematoso discoide sin 
afectación sistémica es la infiltración con corti-
costeroides intralesionales cada 4 a 6 semanas, 
asociados con antimaláricos sistémicos.1,4 En 
caso de no haber mejoría, o de asociación con 
lupus eritematoso sistémico, se han descrito 
otros fármacos inmunomoduladores, como el 
metotrexato o la ciclofosfamida, con distintos 
grados de eficacia.3,5

CONCLUSIONES

A pesar de que el lupus eritematoso discoide 
puede limitarse a la afectación cutánea exclu-
sivamente, esta afectación puede ser severa e 
irreversible, con tendencia a cicatrices discapa-
citantes. Existe un bajo porcentaje de pacientes 
que pueden manifestar o haber manifestado 
lupus eritematoso sistémico subyacente. Consi-
deramos necesario realizar estudios de extensión 
en todos los pacientes con lupus eritematoso cu-
táneo, inclusive del tipo crónico, porque puede 
ser la manifestación inicial de un daño sistémico 
de la enfermedad, requiriendo un tratamiento 
multidisciplinario con diferentes terapias. 
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dermatosis inflamatorias

Esclerosis sistémica (síndrome CREST) 
y derrame pericárdico masivo, una 
asociación poco común

Resumen

ANTECEDENTES: La esclerosis sistémica o esclerodermia generalizada es una enfer-
medad autoinmunitaria, crónica y multisistémica de causa desconocida, caracterizada 
por la desregulación de la inmunidad innata y adaptativa, daño microvascular y fibrosis 
generalizada de la piel y órganos internos. La afectación cutánea limitada incluye el 
síndrome CREST: calcinosis, fenómeno de Raynaud, fibrosis esofágica, esclerodactilia y 
telangiectasias. La afectación pericárdica suele ser leve y asintomática. El taponamiento 
cardiaco es poco frecuente.

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 63 años con derrame pericárdico masivo recu-
rrente y antecedente de fenómeno de Raynaud, artralgias en pequeñas articulaciones 
de las manos y síntomas de dismotilidad esofágica. A la exploración física se obser-
varon surcos peribucales acentuados, microstomía, afección cutánea acral, esclerosis 
cutánea en las extremidades superiores y las articulaciones metacarpofalángicas, el 
dorso de las manos con ausencia de pliegues cutáneos naturales, telangiectasias en 
las palmas y calcinosis. Se estableció el diagnóstico de esclerosis sistémica variante 
localizada (síndrome CREST).

CONCLUSIONES: El diagnóstico de esclerosis sistémica o esclerodermia generalizada 
es eminentemente clínico; el hallazgo cardinal es la esclerodermia en la mayor parte 
de los casos. En la actualidad no se cuenta con un estudio diagnóstico de elección. 

PALABRAS CLAVE: Esclerosis sistémica; síndrome CREST; derrame pericárdico. 

Abstract

BACKGROUND: Systemic sclerosis or generalized scleroderma is an autoimmune, 
chronic and multisystemic disease of unknown etiology characterized by dysregu-
lation of innate and adaptive immunity, microvascular damage and generalized 
fibrosis of the skin and internal organs. Limited skin involvement includes CREST 
syndrome: calcinosis, Raynaud’s phenomenon, esophageal fibrosis, sclerodactyly 
and telangiectasias. Pericardial involvement is usually mild and asymptomatic. 
Cardiac tamponade is rare. 

CLINICAL CASE: A 63-year-old female patient with recurrent massive pericardial effu-
sion and a history of Raynaud’s phenomenon, arthralgias in small joints of the hands 
and symptoms of esophageal dysmotility. Physical examination revealed marked peri-
oral grooves, microstomy, acral skin condition, skin sclerosis at the level of the upper 
extremities and metacarpophalangeal joints, back of the hands with absence of natural 
skin folds, telangiectasia in the palms and calcinosis. The diagnosis of localized variant 
systemic sclerosis (CREST syndrome) was established.

CONCLUSIONS: The diagnosis of systemic sclerosis or generalized scleroderma is 
eminently clinical; the cardinal finding is scleroderma in most cases. Currently there is 
not a diagnostic study of choice. 

KEYWORDS: Systemic sclerosis; CREST syndrome; Pericardial effusion.
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ANTECEDENTES

La esclerodermia, del griego skleros: duro y der-
mis: piel,1 fue descrita de manera convincente 
por primera vez por Carlo Curzio en 1753. Sin 
embargo, a mediados del siglo XIX Gintrac le 
atribuyó el nombre de esclerodermia.2  

Se clasifica en esclerodermia localizada o mor-
fea, trastorno fibrosante que afecta la piel, el 
tejido celular subcutáneo, el hueso subyacente 
y rara vez la cabeza y la cara; puede afectar el 
sistema nervioso central. La esclerodermia sis-
témica o esclerodermia generalizada, al igual 
que la morfea, es una enfermedad fibrosante 
pero de afectación sistémica, que se diferencia 
de la anterior por esclerodactilia, fenómeno de 
Raynaud, cambios capilares del lecho ungueal 
y afección de los órganos internos.3,4 En el Cua-
dro 1 se muestran las principales diferencias 
entre la esclerodermia localizada y la esclerosis 
sistémica.1,3,5

En este artículo se tratará específicamente la 
esclerosis sistémica y se designará el término es-
clerosis sistémica o esclerodermia generalizada 
de manera indistinta para fines de clasificación. 

La esclerosis sistémica es una enfermedad auto-
inmunitaria, crónica y multisistémica de causa 
desconocida.6 La evidencia indica que los agen-
tes infecciosos,7,8 las toxinas ambientales6,7,8 y los 
medicamentos, así como el microquimerismo, 
son desencadenantes potenciales.7 Se distingue 
por la desregulación de la inmunidad innata y 
adaptativa, daño microvascular y fibrosis gene-
ralizada de la piel y órganos internos, como el 
tubo digestivo, los pulmones, los riñones y el 
corazón.2,6,9

En la esclerosis sistémica la afectación de 
órganos internos es el factor pronóstico más im-
portante10 y se divide en dos formas principales 
con base en la extensión de la afectación de la 
piel. La afectación cutánea limitada, con cam-
bios cutáneos distales a los codos y las rodillas, 
incluye el síndrome CREST: calcinosis, fenómeno 
de Raynaud, fibrosis esofágica, esclerodactilia 
y telangiectasias. La afectación cutánea difusa 
incluye cambios más proximales.1,2,5

La prevalencia global es de aproximadamente 
0.3 a 24 por cada 1,000,000.8 En México se re-
gistran 1.7 a 2.6 casos por cada 10,000 pacientes 
nuevos con enfermedades de la piel. Predomina 

Cuadro 1. Clasificación, etiopatogenia, datos epidemiológicos, datos clínicos y de laboratorio que diferencian a la esclerodermia 
localizada o morfea de la esclerosis sistémica o esclerodermia generalizada

Esclerodermia localizada o morfea Esclerosis sistémica o esclerodermia generalizada

Clasificación: en placas, lineal, generalizada, panesclerótica 
o circunferencial y mixta

Clasificación: limitada (acroesclerosis, síndrome CREST) y 
difusa

Áreas esclerosas únicas o múltiples, bien delimitadas Alteraciones inflamatorias y fibrosis de la piel, articulaciones, 
músculos y órganos internos

Sin afección sistémica Afecta órganos internos

Más frecuente en raza blanca Afecta a todas las razas, ligero predominio en raza negra

Predominio en mujeres Predominio en mujeres

Afecta en especial el tronco El síndrome CREST afecta especialmente la cara y la parte 
distal de las extremidades, esclerosis difusa en la cara y la 
parte distal y proximal de las extremidades y el tronco

40% ANA y un porcentaje menor ACA ANA 95%, 71% ACA en síndrome CREST, anti-Scl-70 33% 
difusa y 18% síndrome CREST

Asociación con el HLA DR4 Asociación con el HLA DR1, DR2, DR3, DR5, DQA2
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en mujeres, con proporción promedio de 2 a 
4:1.1 La edad de manifestación más frecuente es 
de 30 a 50 años.5,10

La enfermedad pulmonar intersticial y la 
hipertensión arterial pulmonar son las dos 
complicaciones más comunes y las principales 
causas de morbilidad y mortalidad.6 La afecta-
ción pericárdica suele ser leve y asintomática. 
El taponamiento cardiaco es poco frecuente.11,12

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 63 años, con antece-
dentes personales patológicos de importancia: 
enfermedad renal crónica desde hacía 7 años, 
hipotiroidismo e hipertensión arterial sistémica. 
Acudió al servicio de urgencias por padecer 
disnea de medianos esfuerzos de cuatro meses 
de evolución (Figura 1A). No hubo antecedente 
de fiebre. Se realizó ventana pericárdica por 
derrame pericárdico masivo, con drenaje de 
1.5 L, sin hallazgo de valvulopatías, trombos 
ni hipertensión arterial pulmonar subyacente. 
Se realizó biopsia de pericardio como procedi-
miento de rutina sin evidencia de malignidad 
ni granulomas. Se egresó por mejoría clínica 
(Figura 1B). Reingresó un mes después por disnea 
de pequeños esfuerzos, la radiografía de tórax 
y el ecocardiograma evidenciaron recidiva del 
derrame pericárdico de 1 L. Se sometió a ventana 
pericárdica bilateral y pericardiotomía e ingresó 
al servicio de Medicina Interna. La paciente 
refirió fenómeno de Raynaud inducido por frío, 
esclerosis cutánea, artralgias en pequeñas articu-
laciones de las manos (cinco, uno y dos años de 
evolución, respectivamente), además de fatiga, 
debilidad muscular, disfagia a sólidos, náuseas, 
plenitud posprandial y estreñimiento.

A la exploración física se observó palidez tegu-
mentaria generalizada, áreas de alopecia difusa, 
surcos peribucales acentuados en código de 
barras, microstomía (Figura 2A), rigidez de la 

piel alrededor de la nariz con aspecto de nariz 
afilada, afectación cutánea acral, con esclerosis 
en las extremidades superiores y las articulacio-
nes metacarpofalángicas (Figura 2B), además 
de calcinosis (Figura 2C). La palmas con telan-
giectasias (Figura 2D) y el dorso de las manos 
con ausencia de pliegues cutáneos naturales 
(Figura 2E). A pesar de que refirió que la escle-
rosis inició aproximadamente hacía un año, los 
cambios en la piel eran propios de una etapa 
tardía, con cambios asociados que comprenden 
contracturas en flexión, pérdida de vello corporal 
y convexidad ungueal.

En los estudios paraclínicos destacó anemia 
normocítica normocrómica, hipotiroidismo pri-

Figura 1. A. Radiografía de tórax que muestra derrame 
pericárdico masivo. B. Radiografía de tórax posterior 
a ventana pericárdica.

A

B
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mario, PCR elevada, VSG normal, PFH elevadas; 
ANA y ACA positivos, anti-scl-70 negativos. 

Frotis de sangre periférica con anisocitosis, 
poiquilocitosis y células en canasta. Coombs 
directo negativo. En el Cuadro 2 se explican 
más a detalle los resultados de los estudios de 
laboratorio realizados a la paciente.

La serie esofagogastroduodenal reportó retardo 
en el aclaramiento esofágico. Figura 3

Se estableció el diagnóstico de esclerosis sis-
témica variante localizada (síndrome CREST).

Se agregó tratamiento con metotrexato a dosis de 
5 mg dos veces por semana, omeprazol 20 mg 
al día y furosemida 40 mg al día, decidiendo su 
egreso por mejoría; la paciente continúa en se-
guimiento por los servicios de Medicina interna 
y Cirugía cardiotorácica.

DISCUSIÓN

La esclerosis sistémica es una enfermedad del 
tejido conectivo cuyas características distintivas 
son la autoinmunidad, la vasculopatía y la fibro-
sis,10,13 la esclerosis es el sello distintivo de esta 

Figura 2. A. Facie típica de esclerosis sistémica. B. Esclerosis en la extremidad superior. C. Calcinosis en la ex-
tremidad superior. D. Telangiectasias en la palma. E. Pérdida de los pliegues naturales en el dorso de la mano.

A          B        C

D                   E

Dermatología Revista mexicana

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5428



S91

Márquez-Urbano FY, et al. Esclerosis sistémica y derrame pericárdico masivo

Aunque los casos familiares de esclerodermia 
generalizada son poco frecuentes, los antece-
dentes familiares son un factor importante en su 
aparición. Los genes HLA (antígeno leucocitario 
humano) se han implicado en la susceptibilidad.17 
En un estudio epidemiológico observacional de 
la Ciudad de México, realizado con mexicanos 
mestizos, el HLA-DR4 exhibió asociación esta-
dística con morfea, mientras que HLA-DR5 tuvo 
asociación con esclerosis sistémica.3

El riesgo aumenta entre los familiares de primer 
grado de los casos de esclerosis sistémica en 
comparación con la población general. En un 
estudio de Estados Unidos, el riesgo relativo de 
esclerosis sistémica entre los familiares de casos 
de primer grado fue de 13, con una tasa de 1.6% 
en comparación con 0.026% en la población 
general, identificando antecedentes familiares 
de esclerosis sistémica como el factor de riesgo 
más fuerte conocido.7

La disfunción vascular es una de las primeras 
alteraciones y puede representar el inicio en su 
patogenia. Alteraciones graves en los pequeños 
vasos de piel y órganos internos, incluyendo 
fibrosis e infiltración celular perivascular con 
células T activadas, casi siempre están presentes 
en la esclerodermia generalizada.14

El síntoma temprano más frecuente es el fenó-
meno de Raynaud.1,2,10,14 Se manifiesta en el 28 
al 55% de los pacientes con esclerosis sistémica, 
principalmente en las manos;1 en otras bibliogra-
fías se menciona, incluso, en un 95%.2,10

En la esclerosis sistémica variedad limitada o 
síndrome CREST hay antecedente prolongado 
de fenómeno de Raynaud5 que puede preceder 
3 a 20 años a la enfermedad.1 En el caso clínico 
comunicado el fenómeno de Raynaud precedió 
el establecimiento de los cambios cutáneos, con 
inicio desde hacía 5 años. Los pacientes que no 
lo manifiestan tienen peor pronóstico.2

enfermedad en la mayoría de los pacientes. Los 
pliegues cutáneos normales (por ejemplo, sobre 
los nudillos) pueden ser borrados y el cabello ya 
no crece sobre la piel esclerosa.14

En etapas tardías se observan múltiples telan-
giectasias en la cara y las extremidades. En el 
40 al 62% de los pacientes hay esclerodactilia 
que ocasiona convexidad ungueal acentuada, 
úlceras e hiperqueratosis subungueales.1

Tiene distribución mundial y afecta a todas las 
razas,15 con ligero predominio en la raza negra,16 
teniendo una evolución más agresiva y asociada 
con el subtipo difuso.10

Cuadro 2. Resultados destacados de los estudios de 
laboratorio practicados a la paciente

Anticuerpos

ANA Positivos

Anti-scl-70 Negativos

AAC Positivos

Reactantes de fase aguda

PCR 6.8 mg/dL

VSG  22 mm

Biometría hemática

Hb 7.8 g/dL

Hto 27.20%

MCV 84.70 fL

MCH 28 pg

Frotis de sangre periférica
Anisocitosis, poiquilocitosis 

y células en canasta

Química sanguínea

FA 769 U/L

GGT 555 U/L

Perfil tiroideo

TSH 6.44 µUl/mL

T4 total 7.13 µg/dL

T3 total 93 ng/mL

FT4 0.82 ng/mL
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Los estudios demostraron que aunque la evo-
lución clínica es lenta, los cambios viscerales 
no son tan poco frecuentes como se pensaba 
anteriormente, como se muestra en el Cua-
dro 3.1,2,5,14,18

La afectación de la vasculatura es ubicua entre 
pacientes con esclerosis sistémica. La vasculo-
patía difusa de arterias periféricas se manifiesta 
patológicamente por proliferación intimal y es-
trechamiento u oclusión de la luz del vaso.14

Se considera que el fenómeno de Raynaud car-
diaco, que consiste en el vasoespasmo de las 
arterias y arteriolas coronarias pequeñas, está 
implicado en los cambios miocárdicos isqué-
micos relacionados con la esclerosis sistémica 
temprana.19

Las anormalidades funcionales y reversibles 
tempranas se han demostrado con tomografía 
computada por emisión de fotón único y por 
emisión de positrones y resonancia magnética 
cardiaca; además, se ha encontrado una reser-
va vasodilatadora deteriorada en la esclerosis 
sistémica después de causar la vasodilatación 
máxima con dipiridamol intravenoso.12,19

Los hallazgos histológicos de fibrosis irregular 
y necrosis miocárdica focal del tipo de banda 
de contracción que no están vinculados con 
la enfermedad de la arteria coronaria sugieren 
fuertemente una lesión por reperfusión, mientras 
que también puede estar implicado un fenómeno 
de Raynaud funcional del corazón.

El fenómeno de Raynaud cardiaco severo es un 
predictor a largo plazo de la disfunción sistólica 
del ventrículo izquierdo en pacientes con escle-
rosis sistémica.12

En la biopsia reportada de nuestra paciente no se 
encontraron hallazgos de fenómeno de Raynaud 
cardiaco.

Las manifestaciones cardiacas ocurren en el 15 
al 35% de los pacientes, aunque la mayoría de 
éstos permanecen en forma subclínica.20

El pericardio está compuesto por dos capas, una 
parietal y la otra visceral, que contiene 50 mL 
o menos de líquido.21 En este caso destacó un 
derrame pericárdico de 1.5 L recidivante y sin-
tomático, lo que no es un hallazgo común en 
esta enfermedad.

La afectación pericárdica en la esclerosis sistémi-
ca suele ser leve y asintomática y se informó que 
la enfermedad pericárdica sintomática varía de 
sólo 7 al 20% de los pacientes. Sin embargo, la 
afectación pericárdica es frecuente, se encuen-
tra en 33 al 72% de los pacientes en estudios 
de autopsia y en el 41% de los pacientes en 

Figura 3. Retardo en el aclaramiento esofágico.
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ecocardiografía, estos resultados implican que 
subestimamos esta situación.9 

La ecocardiografía es la técnica principal para 
el diagnóstico, el seguimiento y el tratamiento 
del derrame pericárdico.12  

Patológicamente incluye pericarditis fibrinosa, 
pericarditis fibrosa crónica, adhesión pericárdica 
y derrames pericárdicos.13,19,22

Los derrames pericárdicos grandes y el tapo-
namiento cardiaco son poco frecuentes y se 
relacionan con mal pronóstico con tasa de 
mortalidad de, incluso, el 55%.12,22

Cuando las manifestaciones clínicas del daño 
cardiaco se hacen evidentes, el pronóstico de 
los pacientes es malo, con riesgo de mortali-
dad 2.8 veces mayor que el de los que no las 
padecen.20

La afectación pulmonar (principalmente la en-
fermedad pulmonar intersticial y la hipertensión 
arterial pulmonar) y cardiaca son las principales 
causas de morbilidad y mortalidad asociadas con 
la esclerosis sistémica.6,13,19

No hay un solo estudio de laboratorio o prueba 
que confirme el diagnóstico de esclerosis sisté-
mica. El diagnóstico se establece principalmente 
con los hallazgos clínicos y el examen físico 
del síndrome CREST: calcinosis, fenómeno de 
Raynaud, fibrosis esofágica, esclerodactilia y 
telangiectasias.14,23 La coexistencia de dos de 
las cinco manifestaciones es suficiente para su 
diagnóstico.17,24,25

La biopsia cutánea no suele ser necesaria, aun-
que puede ser útil al momento de distinguir la 
esclerodermia generalizada de cuadros como 
la dermopatía fibrosante nefrogénica o el escle-
romixedema.23

Los anticuerpos no específicos, como los an-
ticuerpos antinucleares (ANA) están presentes 
en un 95% de los casos10 y existen anticuerpos 
específicos: los anticuerpos anticentrómero 
están presentes en el 21% de los pacientes 
con esclerosis sistémica difusa y el 71% de los 
pacientes con síndrome CREST. Los anticuerpos 
contra ADN topoisomerasa I (Scl-70) se encuen-
tran en el 33% de los pacientes con esclerosis 
sistémica difusa y en el 18% de los que tienen 
síndrome CREST.5

Cuadro 3. Principales manifestaciones clínicas clasificadas por aparatos y sistemas descritas en la esclerodermia generalizada.

Piel Esclerosis, amimia facial, microstomía, esclerodactilia, telangiectasias, calcinosis subcutánea, 
úlceras digitales

Glándula tiroides Hipotiroidismo en aproximadamente el 25% de los pacientes; a menudo no es clínicamente 
reconocido

Sistema vascular Fenómeno de Raynaud

Corazón Arritmias y defectos de conducción, insuficiencia cardiaca, pericarditis, derrame pericárdico, 
taponamiento cardiaco, pericarditis constrictiva

Pulmones Enfermedad pulmonar intersticial, hipertensión arterial pulmonar

Riñones Crisis renal esclerodérmica

Sistema gastrointestinal Disfagia, disminución del peristaltismo y esofagitis por reflujo.
Anemia (secundaria a telangiectasia mucosa, gastritis o, en casos más graves, ectasia vascular 
antral gástrica)
Existe asociación entre la cirrosis biliar primaria y la esclerosis sistémica

Sistema musculoesquelético Artralgias, mialgias, contracturas en flexión, síndrome del túnel del carpo
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Se prescribió tratamiento inmunomodulador con 
metotrexato, que, además de curar los síntomas 
cutáneos,10,23 estabiliza la progresión de la en-
fermedad pulmonar.23

La evolución de la esclerosis sistémica es va-
riable; el pronóstico es desfavorable si existen 
desde el principio manifestaciones como afecta-
ción cardiaca, pulmonar o renal.16 Los pacientes 
con daño renal, cardiaco o pulmonar por lo 
general fallecen en el transcurso de los primeros 
tres años de la enfermedad.1

Se ha reportado una tasa de supervivencia a 5 
años de los pacientes con afectación cutánea 
difusa del 55 al 70% y con cutánea limitada del 
75 al 90%, lo que implica un mejor pronóstico 
de la segunda.16

La afectación cardiaca parece ser la causa cla-
ve de la mortalidad, el 27.2% de las muertes 
en pacientes con esclerodermia generalizada 
se deben a enfermedad cardiaca. Por tanto, el 
diagnóstico temprano y el manejo oportuno son 
imprescindibles.9

CONCLUSIONES

El diagnóstico de esclerosis sistémica o esclero-
dermia generalizada es eminentemente clínico; 
el hallazgo cardinal es la esclerodermia en la 
mayor parte de los casos. En la actualidad no se 
cuenta con un estudio diagnóstico de elección. 
El derrame pericárdico es común en los pacientes 
con esclerosis sistémica; excepcionalmente es 
masivo y sintomático. El taponamiento cardiaco 
es poco frecuente y causa mortalidad alta.

Es de relevancia la publicación de este caso 
debido a la rareza en su manifestación y a la 
importancia en el diagnóstico temprano de 
esta enfermedad, siendo transcendente para el 
dermatólogo, reumatólogo, internista, así como 
para el médico de primer contacto.
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dermatosis inflamatorias

Liquen escleroso extragenital

Resumen

ANTECEDENTES: El liquen escleroso es una enfermedad mucocutánea inflamatoria 
crónica de causa desconocida con afectación genital en la mayoría de los casos. Las 
formas extragenitales son poco frecuentes, predominan en mujeres prepúberes y pos-
menopáusicas y se localizan en el tronco, el cuello y las extremidades. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 26 años, con lesiones en el abdomen y la cara 
interna del muslo derecho con diagnóstico de liquen escleroso extragenital.

CONCLUSIONES: En la actualidad no se dispone de un tratamiento efectivo contra el 
liquen extragenital, por lo que existen varias opciones terapéuticas.

PALABRAS CLAVE: Liquen escleroso; liquen escleroso extragenital.

Abstract

BACKGROUND: Lichen sclerosus is a chronic inflammatory mucocutaneous disease 
of unknown etiology with genital involvement in most cases. The extragenital forms are 
infrequent, predominate in prepubertal and postmenopausal women and are located 
in the trunk, neck and extremities. 

CLINICAL CASE: A 26-year-old female patient with lesions on the abdomen and inner 
side of the right thigh with a diagnosis of extragenital lichen sclerosus.

CONCLUSIONS: Nowadays there is not an effective treatment of extragenital lichen, 
so, there are several therapeutic options. 

KEYWORDS: Lichen sclerosus; Extragenital lichen sclerosus.
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ANTECEDENTES

El liquen escleroso es una dermatosis inflama-
toria crónica que resulta en atrofia epidérmica, 
con afectación genital y extragenital.1 Este pade-
cimiento puede afectar a personas de cualquier 
sexo o edad, con inicio bimodal típico en niñas 
prepúberes y en mujeres posmenopáusicas y 
en hombres en su cuarta década de la vida; con 
marcada incidencia en el sexo femenino.2 Las 
lesiones extragenitales son infrecuentes, ocurren 
en aproximadamente el 6% de los pacientes con 
liquen escleroso y son más frecuentes en mujeres 
y raras en niños. Las zonas más comúnmente 
afectadas son el cuello, los hombros, el tronco 
y las extremidades proximales, generalmente 
son asintomáticas.3 La dermatoscopia es una 
herramienta útil porque muestra un patrón carac-
terístico; sin embargo, el diagnóstico definitivo 
debe confirmarse con una biopsia de piel.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 26 años de edad, sin 
antecedentes personales patológicos, acudió a 
nuestra institución por padecer lesiones en el 
abdomen y el miembro inferior derecho, prurigi-
nosas, de cuatro años de evolución. Refirió haber 
recibido tratamientos antimicóticos previos sin 
respuesta. A la exploración física se observaron 
placas asimétricas de bordes definidos blan-
quecinas, de superficie atrófica y brillante de 
3 x 4 cm, localizadas en el hipogastrio y placa 
de similares características, amarronada, de 7 
x 3 cm, localizada en la cara interna del muslo 
derecho. Figuras 1 y 2

A la dermatoscopia se observó un patrón re-
ticular blanquecino con múltiples aperturas 
foliculares (Figura 3). Los estudios de laborato-
rio de rutina estuvieron dentro de parámetros 
normales, serología para VIH, VHC y VHB no 
reactivos y el estudio micológico de la lesión 
fue negativo. La biopsia insicional de piel 
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Figura 1. Placas de liquen escleroso extragenital blan-
quecinas de localización en el hipogastrio.

Figura 2. Placa blanquecina atrófica de bordes erite-
matosos y tapones foliculares en la superficie.
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evidenció hiperqueratosis ortoqueratósica con 
epidermis adelgazada y degeneración vacuo-
lar en la capa basal. En la dermis superficial y 
media se observó homogenización de las fibras 
colágenas con moderado infiltrado inflamatorio 
linfohistiocitario perivascular. Se estableció el 
diagnóstico de liquen escleroso extragenital con 
base en los hallazgos clínicos, dermatoscópicos 
e histopatológicos. Figura 4

Se realizó interconsulta con el servicio de Gine-
cología, donde se descartó afectación genital. 
Se inició tratamiento con clobetasol tópico dos 
veces al día en las lesiones con lo que se obtuvo 
buena evolución clínica después de un mes.

DISCUSIÓN

El liquen escleroso fue descrito por primera vez 
en 1887. Recibió varios nombres, entre ellos 
kraurosis vulvar, distrofia vulvar, liquen esclero-
so y atrófico, esclerodermia gutatta, todos estos 
términos han sido reemplazados en la actualidad 
por el de liquen escleroso. Se trata de una en-
fermedad inflamatoria crónica, recurrente, con 
un potencial de atrofia, cicatrización destructiva 

y deterioro funcional. Existe cierto riesgo de 
evolución maligna a carcinoma epidermoide 
en la manifestación genital.2 Es más frecuente la 
afección del área genital. Según los informes, la 
afectación extragenital se observa en el 6 al 20% 
de los pacientes; es más común en mujeres y es 
poco frecuente en niños. Las zonas afectadas 
con frecuencia son el cuello, los hombros, el 
tronco y las extremidades proximales sin sínto-
mas asociados.3 Con respecto a la etiopatogenia, 
no existe hasta el momento una teoría definida. 
Se describen varios factores inmunológicos, 
genéticos, infecciosos, físicos y hormonales que 
influyen en su aparición. En términos clínicos, el 
liquen escleroso extragenital se manifiesta como 
pápulas blanquecinas, poligonales, brillantes, 
con leve esclerosis que conservan su individuali-
dad o se aglutinan formando una placa brillante 
de color blanco marfil, suave a la palpación con 
superficie plegada en papel de cigarrillo.4 

Una herramienta diagnóstica complementaria 
es la dermatoscopia. Se han descrito placas de 
color blanco a amarillo que se asocian con telan-

Figura 3. Múltiples aperturas queratósicas sobre una 
base blanquecina.
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Figura 4. Epidermis adelgazada con cambios vacuo-
lares de la capa basal e hiperqueratosis. En la dermis 
superficial y media homogenización de las fibras 
colágenas con moderado infiltrado inflamatorio pe-
rivascular (HE 20x).
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giectasias lineales o vasos puntiformes. Además, 
se exhiben aperturas queratósicas (similares a 
comedones).5

La biopsia confirma el diagnóstico. En las pri-
meras etapas del liquen escleroso la imagen 
histológica puede ser poco característica, varía 
según el estadio evolutivo. La histología conven-
cional muestra en la epidermis hiperqueratosis 
ortoqueratósica, atrofia, degeneración hidrópica 
de las células basales, tapones córneos ortoque-
ratósicos de los orificios foliculares y ecrinos 
en las lesiones cutáneas. En la dermis papilar 
aparece edema y homogenización del colágeno. 
Se aprecia un infiltrado focal perivascular o en 
banda de células mononucleares y células plas-
máticas, junto a capilares dilatados.4,6

El diagnóstico diferencial incluye liquen plano, 
liquen plano erosivo, vitíligo e hipopigmentación 
posinflamatoria.

En la actualidad no se dispone de un tratamiento 
efectivo contra el liquen extragenital, por lo que 
existen varias opciones terapéuticas. La tasa de 
alivio espontáneo puede ser inferior al 25%.7 Los 
corticosteroides tópicos ultrapotentes se prescri-
ben como primera línea durante 12 semanas, los 
emolientes como terapia coadyuvante y la ciru-
gía debe limitarse a pacientes con lesiones que 
provocan limitación funcional o asociadas con 
malignidad.8,9 Cuando la enfermedad es exten-
dida o resistente a los esteroides, la fototerapia 
se considera opción de tratamiento. El UVA1 y 
el UVB de banda estrecha han demostrado ser 

benéficos. También se ha prescrito PUVA con 
éxito en algunos pacientes. Si bien los síntomas 
pueden disminuir y el aspecto de la piel puede 
mejorar con el tratamiento, no siempre se logra 
el alivio completo de las lesiones.3,10
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dermatosis inflamatorias

Dermatomiositis paraneoplásica

Resumen

ANTECEDENTES: La dermatomiositis es un padecimiento autoinmunitario que forma 
parte de las miopatías inflamatorias con daño multisistémico. Esta enfermedad se 
distingue clínicamente por debilidad simétrica progresiva y diversas manifestaciones 
cutáneas. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina en su séptima década de vida que manifestó una 
variante paraneoplásica de esta enfermedad.

CONCLUSIONES: La dermatomiositis es una dermatosis con afectación muscular y 
sistémica que tiene origen autoinmunitario y en pacientes de edad adulta debe sospe-
charse su relación paraneoplásica, sobre todo con adenocarcinomas.

PALABRAS CLAVE: Dermatomiositis; síndrome paraneoplásico; miopatía. 

Abstract

BACKGROUND: Dermatomyositis is an autoimmune disorder part of the inflammatory 
myopathies with multisystemic involvement. This entity is characterized by symmetric 
progressive muscle weakness and multiple cutaneous manifestations. 

CLINICAL CASE: A female patient in her mid-seventies who presented a paraneoplastic 
phenomenon as a variation of this entity. 

CONCLUSIONS: Dermatomyositis is a dermatosis with muscle and systemic dam-
age and autoimmune origin and in adult patients its paraneoplastic relation has to be 
suspected, especially with adenocarcinomas.

KEYWORDS: Dermatomyositis; Paraneoplastic syndrome; Myopathy.
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ANTECEDENTES

La dermatomiositis es una enfermedad infla-
matoria miopática, multisistémica, con causa 
multifactorial. Su forma de manifestación clásica 
engloba daño muscular de predominio proxi-
mal con tendencia a la simetría, caracterizada 
por debilidad progresiva que se acompaña de 
lesiones cutáneas diversas, entre ellas: eritema 
en heliotropo, pápulas de Gottron, poiquiloder-
mia fotosensible, lesiones en la piel cabelluda y 
afección ungueal.1 Debido a su manifestación 
variable, se ha desarrollado una clasificación 
según el daño muscular y cutáneo presente.2,3 
La dermatomiositis se manifiesta con una distri-
bución bimodal con picos entre 5 y 14 años y a 
partir de los 40 a 65 años. La variante juvenil no 
se ha relacionado con variantes paraneoplásicas, 
como ha sucedido en las variantes del adulto, que 
pueden asociarse con una neoplasia. Predomina 
en mujeres con relación 2:1, la incidencia anual 
es de 9.3 casos por 100,000,000 personas.1 

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 76 años con antecedente 
de alergia a penicilina y paracetamol, tuber-
culosis pulmonar en remisión previamente 
tratada con régimen antifímico, hipertensión 
arterial sistémica y glaucoma con adecua-
do apego a tratamiento y control. Inició su 
padecimiento cuatro meses previos a su 
ingreso hospitalario con mialgias intensas 
que posteriormente condicionaron debilidad 
generalizada e incapacidad, dificultad para 
la deglución y disfonía. Refirió haber tenido 
lesiones en la piel cabelluda dos meses antes 
de su ingreso referidas como placas eritemato-
escamosas que fueron tratadas con esteroides 
tópicos no especificados. Al momento de 
ingreso se encontró una paciente hemodiná-
micamente estable, con dermatosis localizada 
a la cabeza con afección a la cara en los pár-
pados superiores, inferiores y el canto interno 

de forma bilateral, conformada por eritema 
moderado; además, tenía afección al tronco, 
en el tórax anterior, en el área del escote, der-
matosis conformada por eritema moderado y 
algunas telangiectasias; finalmente tenía una 
dermatosis en el dorso de ambas manos en 
las regiones interfalángicas, conformada por 
pápulas eritematosas ovoideas de 0.5-1 cm de 
diámetro con discreta escama en su superficie 
de bordes bien delimitados y circunscritos de 
evolución crónica y asintomática. Figura 1

Los estudios de laboratorio arrojaron los siguien-
tes resultados: β-2microglobulina: > 3539, ANAs 
con resultado de patrón moteado fino 1:160, 
CPK 2,035, aldolasa 11.4. La electromiografía 
evidenció potenciales de corta duración, po-
lifásicos, de unidad motora pequeña. Con los 
hallazgos previos se estableció el diagnóstico de 
dermatomiositis. Posteriormente se solicitaron 
marcadores tumorales con CA125: 39.7, CA19-9: 
60.6; la tomografía computada por emisión 
de positrones evidenció hipermetabolismo en 
los grupos musculares superiores y el colon 
ascendente y transverso, asimismo, ganglio 
hipermetabólico retroesofágico y metabolismo 
heterogéneo en la columna vertebral de aspecto 
inespecífico. Figuras 2 y 3
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Figura 1. Poiquilodermia en el tórax anterior, erite-
ma periorbitario en heliotropo, signo y pápulas de 
Gottron.



S102

2021; 65 Suplemento 1

En cuanto a la dermatosis, se inició tratamiento 
con bolos de metilprednisolona calculados a 1 g/
kg de peso cada 24 horas durante tres días, con 
remisión de los síntomas y alivio de las lesiones. 
La paciente egresó con terapia de corticosteroi-
des orales, con dosis de reducción posterior, así 
como seguimiento estrecho para diagnóstico de 
enfermedad altamente sugerente de neoplasia. 
Sin embargo, posterior a su egreso la paciente 
tuvo aumento de la disfagia, con imposibilidad 
para la deglución, pérdida de peso intensa, 
deterioro orgánico múltiple y falleció sin que 
se realizara diagnóstico histopátologico de la 
neoplasia sospechada.

DISCUSIÓN

La dermatomiositis es una enfermedad mul-
tifactorial, con origen ambiental y genético. 
Los primeros casos de pacientes con miositis y 
manifestaciones cutáneas asociadas los reportó 
Ernest Leberecht Wagner en 1821. Más tarde, en 
1875, Potain reportó cuadros de manifestaciones 
cutáneas asociados con debilidad muscular ge-
neralizada, afectación pulmonar y alteraciones 
en la fonación. En 1916 se describieron los 
primeros dos casos de dermatomiositis asociada 
con malignidad.1,2 

En cuanto a la fisiopatología, el fenómeno de 
miotoxicidad en la dermatomiositis ocurre en el 
endotelio de los capilares endomisiales posterior 
a la generación de autoanticuerpos contra las 
células endoteliales mediante la activación de la 
fracción C3 del complemento y posteriormente 
el complejo de ataque de membrana (MAC). 
Una vez generada esta respuesta, se depositan 
factores de complemento en los capilares pro-
duciendo cambios inflamatorios, vacuolización, 
necrosis capilar y perivascular, conduciendo a 
isquemia y destrucción final de fibras muscu-
lares. La atrofia perivascular e hipoperfusión 
predomina en regiones distales.1,2,3 En cuanto a 
las variantes paraneoplásicas, se cree que las cé-
lulas regenerativas a nivel muscular desarrollan 
antígenos específicos de miositis, siendo antíge-
nos expresados en diversos cánceres asociados 
con miopatías inflamatorias.4,5 Se ha observado 
que el tiempo de aparición en estos pacientes 
tiene una media de siete meses. En un estudio 
retrospectivo en 12 pacientes con dermatomio-
sitis paraneoplásica se encontró en su mayoría 
la variante amiopática, las lesiones más preva-
lentes fueron poiquilodermia fotodistribuida, 
eritema en heliotropo, afectaciones ungueales y 
pápulas de Gottron; en este mismo estudio los 
autoanticuerpos específicos para miositis fueron 
negativos.4,5,6 Otro punto para tomar en cuenta es 
la evolución y aparición de la enfermedad; ésta 
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Figura 2. Tomografía computada por emisión de po-
sitrones con hipermetabolismo en colon ascendente 
y transverso.
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puede preceder, ser coincidente o posterior a la 
aparición de la neoplasia. El riesgo de padecer 
esta enfermedad paraneoplásica se ha observado 
en pacientes mayores de 60 años y continúa por 
al menos cinco años posterior al diagnóstico.4,6 

El adenocarcinoma es la estirpe histológica 
más común asociada con la dermatomiositis 
paraneoplásica, se incluye el adenocarcinoma 
pulmonar, el cáncer de ovario, el cáncer de pán-
creas y el adenocarcinoma gástrico; de manera 
reciente se reportó un incremento de las neopla-
sias hematológicas asociadas con esta afección, 
como linfomas de células B y otros trastornos 
linfoproliferativos, la manifestación del cuadro 
es posterior al cuadro de dermatomiositis.4,6

Las manifestaciones miocutáneas preceden el 
diagnóstico oncológico hasta en un 25%; se 
estima que el riesgo de malignidad es incluso 

seis veces mayor uno o dos años después de 
manifestar el cuadro clínico; sin embargo, 
el riesgo permanece elevado hasta tres años 
después. Se recomienda la vigilancia anual en 
estos pacientes para confirmar malignidad, se 
recomienda incluir ultrasonido pélvico, pros-
tático y testicular, mastografía, colonoscopia 
y tomografía toracoabdominal como parte 
del estudio para descartar malignidad; sin 
embargo, dependerá de la sospecha clínica 
y del abordaje del facultativo para la toma 
de decisiones y la realización de estudios de 
extensión.2,6,7

Las manifestaciones cutáneas de la dermatomio-
sitis pueden clasificarse en los siguientes grupos: 
patognomónicas, características, compatibles, 
poco comunes, raramente presentadas, reciente-
mente descritas y no específicas.1 Cuadros 1 y 2

Dermatología
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Figura 3. Tomografía computada por emisión de positrones que muestra hipermetabolismo en grupos muscu-
lares superiores, ganglio hipermetabólico retroesofágico y metabolismo heterogéneo en la columna vertebral 
de aspecto inespecífico.
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Cuadro 1. Manifestaciones cutáneas de la dermatomiositis

Lesión Características Clasificación de la lesión 

Pápulas de Gottron Pápulas simétricas eritemato-violáceas que se manifiestan 
en la región dorsal de las articulaciones interfalángicas o 
metacarpofalángicas

Lesión patognomónica de 
dermatomiositis

Signo de Gottron Máculas eritemato-violáceas sobre las superficies extensoras 
en los tendones de las extremidades (codos, rodillas, maléolos)

Lesión patognomónica de 
dermatomiositis 

Eritema periorbital en heliotropo Eritema simétrico periorbitario de características eritemato-
violáceas acompañado ocasionalmente por edema periorbital 
(llamado en heliotropo por sus semejanza con la flor 
Heliotropium arborescens)

Lesión característica de 
dermatomiositis 

Signo del chal Se caracteriza por eritema y placas poiquilodérmicas en la 
parte posterior del hombro, el cuello y la región superior de 
la espalda

Lesión característica de 
dermatomiositis 

Signo de la V Máculas confluentes eritematosas de características atróficas 
en la región anterior del cuello y escote

Lesión característica de 
dermatomiositis 

Afección de piel cabelluda Placas eritemato-escamosas que asemejan dermatitis 
seborreica o psoriasis, en ocasiones pueden mostrar alopecia 
no cicatricial en las regiones afectadas

Lesión característica de 
dermatomiositis 

Afección ungueal Telangiectasia periungueal, infartos hemorrágicos, hipertrofia 
cuticular y cutícula rasgada (signo de Samitz)

Lesión característica de 
dermatomiositis 

Cuadro 2. Manifestaciones cutáneas y su relación con lesiones raras y poco comunes de la dermatomiositis

Cambios compatibles con 
dermatomiositis 

Lesiones cutáneas poco comunes 
en dermatomiositis 

Lesiones cutáneas raras 
en dermatomiositis 

Poiquilodermia (áreas usualmente 
fotoexpuestas con hiper o 
hipopigmentación, telangiectasias y 
atrofia superficial), edema periorbital, 
signo de la pistolera (eritema simétrico 
en la región lateral de las caderas y los 
muslos)

Calcinosis cutis, lesiones necróticas 
(asociadas mayormente con procesos 

de vasculitis)

Manos de mecánico, hiperqueratosis 
folicular, paniculitis, eritrodermia, 

alteraciones en las mucosas

Entre las manifestaciones patognomónicas de 
la dermatomiositis están las pápulas y el signo 
de Gottron. El eritema periorbital en heliotropo 
es una de las manifestaciones características 
de la enfermedad. Las lesiones recientemente 
descritas asociadas con dermatomiositis son las 
siguientes: pápulas de Gottron de manifestación 
inversa, es decir, con afección digital y palmar 
en los sitios comúnmente descritos y ulceracio-
nes digitales, que se relacionan con vasculitis 
subyacente. Las manifestaciones no específicas 
incluyen: fotosensibilidad, fenómeno de Ray- 

naud y prurito; el empeoramiento o la recurren-
cia de las manifestaciones cutáneas pueden ser 
una manifestación cutánea de la malignidad 
subyacente. A pesar de considerarse una en-
fermedad con afección muscular y cutánea, el 
riesgo de daño orgánico es alto; la involución 
pulmonar es con frecuencia una complicación, 
así como los problemas de deglución y fona-
ción.7,8

En cuanto a los criterios diagnósticos, existen 
los criterios de Bohan y Peter (Cuadro 3);3 sin 
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Cuadro 3. Criterios clínicos publicados por Bohan y Peter 
en 19759

1. Debilidad simétrica progresiva proximal con o sin 
disfagia o daño de los músculos respiratorios 

2. Elevación de enzimas musculares
3. Electromiograma que reporte datos de miopatía
4. Biopsia muscular con patrón inflamatorio 
5. Dermatomiositis: manifestaciones cutáneas 

embargo, la realización de estudios de labo-
ratorio complementarios puede ser de utilidad 
diagnóstica; en etapas tempranas podemos me-
dir en suero la elevación de C3-C4 y estudios 
recientes han propuesto diferentes marcadores, 
como anti-TIF1 gamma y anti-NXP-2. 

En un estudio retrospectivo de casos reportados 
como síndrome paraneoplásico se realizaron 
estudios paraclínicos de anticuerpos, denotan-
do características clínicas (cutáneas), así como 
alteraciones de las enzimas musculares, con 
anticuerpos ANAs, anti-ScL70, anti Jo-1 negati-
vos con anticuerpos anti-TIF1 gamma positivos 
relacionados con la manifestación como síndro-
me paraneoplásico.6,10,11 En otros estudios se ha 
reportado que aproximadamente el 55% de los 
pacientes tienen estos anticuerpos positivos.9,10

El pilar del tratamiento continúan siendo los 
esteroides sistémicos, las dosis de inicio son de 
0.5-1 mg/kg al día de prednisona en periodos 
de hasta un mes con posterior reducción de la 
dosis; se recomienda la terapia a largo plazo 
para prevenir recaídas de la enfermedad. Los 
pulsos de esteroide están indicados en casos de 
enfermedad severa con daño de órganos a dosis 
de 1 g al día durante tres días. Los esteroides 
han demostrado aumento en la supervivencia y 
disminución en la actividad de la enfermedad, 
con buena respuesta al mejorar la debilidad 
muscular y normalizar las concentraciones de 
enzimas musculares. Fármacos como el meto-
trexato, ciclosporina, azatioprina y micofenolato 
de mofetilo son agentes ahorradores de esteroide 
que pueden agregarse al tratamiento para reducir 

la dosis de esteroides sistémico y, con ello, sus 
efectos adversos. La terapia con inmunomodula-
dores ha mostrado diversos resultados en cuanto 
a eficacia como monoterapia. La prescripción de 
terapia inmunosupresora es cuestionada en adul-
tos porque el riesgo de malignidad es mayor.8,12,13

CONCLUSIONES

La dermatomiositis es una dermatosis con afec-
tación muscular y sistémica que tiene origen 
autoinmunitario y en pacientes de edad adulta 
debe sospecharse su relación paraneoplásica 
mayormente con adenocarcinomas. Como parte 
de su abordaje diagnóstico, aunado a la clínica 
puede echarse mano de estudios de laboratorio, 
como detección de anticuerpos, y estudios de 
imagen, sobre todo para determinar el origen de 
esta manifestación paraneoplásica, aunque no 
siempre los marcadores pueden ser positivos o 
se encuentre la causa de la dermatomiositis. En 
cuanto al tratamiento, pese a la administración 
frecuente de esteroides e inmunomoduladores, 
se deja a criterio del especialista; asimismo, 
deberá darse un manejo multidisciplinario en 
caso de sospecharse su origen paraneoplásico. 
El tiempo de seguimiento, debido al riesgo ele-
vado, no está bien establecido; sin embargo, en 
ciertos estudios se ha recomendado un lapso de 
cinco años posterior a la primera manifestación 
del cuadro compatible con dermatomiositis. 
Debemos tener en cuenta que algunos de los 
pacientes pueden tener las manifestaciones 
de esta enfermedad previo a la aparición de 
malignidad y algunos no las tendrán de for-
ma temprana, por lo que el seguimiento es 
importante para el diagnóstico oportuno y el 
tratamiento temprano.
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dermatosis inflamatorias

Penfigoide de Brunsting-Perry

Resumen

ANTECEDENTES: El penfigoide de Brunsting-Perry es una variedad rara de penfigoi-
de cicatricial, el daño de la piel cabelluda puede conducir a alopecia permanente 
debido a la cicatrización secundaria, que en ocasiones puede llegar a ser extensa. El 
diagnóstico se basa en los hallazgos clínicos e histopatológicos, mediante la inmu-
nofluorescencia directa se observa depósito lineal de IgG y C3 en la mayoría de los 
casos. Los corticosteroides potentes intralesionales, tópicos o ambos constituyen la 
primera línea de tratamiento.

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 30 años de edad con diagnóstico clínico e 
histológico de penfigoide de Brunsting-Perry que recibió como tratamiento inicial 
prednisona a dosis de 1 mg/kg al día vía oral, metilprednisolona intralesional y azatio-
prina 50 mg cada 8 horas vía oral. Posteriormente se decidió continuar con dapsona 
100 mg vía oral cada 24 horas y se inició reducción de la dosis del esteroide sistémico 
con evolución favorable, con lo que se logró alivio casi completo de la lesión de piel 
cabelluda con alopecia cicatricial residual.

CONCLUSIONES: La sospecha clínica para el diagnóstico adecuado y tratamiento 
oportuno del penfigoide de Brunsting-Perry ayudaría a prevenir la extensión de la 
enfermedad, así como secuelas importantes, como la cicatrización y consecuente 
alopecia permanente que pueden tener un efecto importante en la calidad de vida 
de los pacientes.

PALABRAS CLAVE: Alopecia cicatricial; penfigoide.

 

Abstract

BACKGROUND: Brunsting-Perry pemphigoid is a rare variety of scarring pemphigoid, 
the involvement of the scalp can lead to permanent alopecia due to sometimes extensive 
scarring. Diagnosis is based on clinical and histopathological findings. Direct immuno-
fluorescence shows linear IgG and C3 deposition in most cases. Powerful intralesional 
and/or topical corticosteroids are the first line of treatment.

CLINICAL CASE: A 30-year-old male patient with a clinical and histological diagnosis 
of Brunsting-Perry pemphigoid, who initially received prednisone at a dose of 1 mg/
kg/day orally, intralesional methylprednisolone and azathioprine 50 mg every 8 hours 
orally. Subsequently, it was decided to continue with dapsone 100 mg orally every 
24 hours and a dose reduction of the systemic steroid was started with a favorable 
evolution, achieving almost complete resolution of the scalp lesion with residual 
cicatricial alopecia.

CONCLUSIONS: Clinical suspicion for proper diagnosis and timely treatment of 
Brunsting-Perry pemphigoid would help prevent the spread of the disease, as well as 
important sequelae, such as scarring and consequent permanent alopecia that can have 
a significant effect on the quality of life of patients. 

KEYWORDS: Cicatricial alopecia; Pemphigoid.
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ANTECEDENTES

El penfigoide de Brunsting-Perry es una varie-
dad poco frecuente de penfigoide cicatricial, 
con alrededor de 60 casos reportados, que se 
distingue por lesiones ampollosas recurrentes, 
ulceraciones, costras y cicatrices, usualmen-
te localizadas en la cabeza y el cuello, con 
afectación leve o nula de la mucosa.1,2,3 Las 
lesiones cutáneas pueden preceder a las de 
la mucosa por meses o años y el daño de la 
piel cabelluda puede conducir a alopecia 
permanente debido a la cicatrización secun-
daria, que en ocasiones puede llegar a ser 
extensa.1,4,5 La inmunofluorescencia directa 
regularmente es negativa, por lo que el diag-
nóstico con frecuencia se establece mediante 
clínica e histopatología.2 El tratamiento incluye 
principalmente corticosteroides tópicos, in-
tralesionales o sistémicos y en algunos casos 
también pueden prescribirse medicamentos 
ahorradores de esteroides.2

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 30 años de edad, con 
antecedente de vitíligo no tratado, quien ini-
ció un año previo a su valoración, posterior 
a traumatismo ocasionado por un objeto me-
tálico, con una ulceración en la cabeza con 
aumento progresivo en el tamaño de la misma 
y aparición de costras sanguíneas, asociada 
con dolor. Recibió tratamiento con diversos 
antimicóticos, sin especificar dosis ni tiempo, 
champú no especificado y remedios caseros sin 
mejoría. Clínicamente se observó una dermato-
sis localizada a la piel cabelluda, en la región 
occipital y biparietal, constituida por una placa 
ulcerada con múltiples costras sanguíneas y 
melicéricas, así como zonas de alopecia, con 
base eritematosa, de bordes irregulares, bien 
definidos de aproximadamente 15 x 10 cm 
y escama amarillenta untuosa en la periferia. 
Figuras 1 y 2

Figura 1. Placa ulcerada con costras sanguíneas y me-
licéricas, de bordes irregulares con zonas de alopecia.

Figura 2. Escama amarillenta untuosa en la periferia 
de la lesión.
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La biopsia por escisión de piel mostró una ampo-
lla subepidérmica con eritrocitos en su interior, 
así como fibrosis en la dermis papilar y abundan-
te infiltrado inflamatorio difuso, perivascular y 
perianexial, desde la dermis superficial a media, 
constituido por linfocitos, histiocitos, eosinófilos 
y neutrófilos. Figura 3

Como estudio complementario se solicitó inmu-
nofluorescencia en la que se observaron depósitos 
de IgG, C3 y fibrinógeno en las uniones interce-
lulares de los queratinocitos basales. Cuadro 1

Con base en la clínica y los hallazgos histopato-
lógicos y de inmunofluorescencia se estableció 
el diagnóstico de penfigoide cicatricial variedad 
de Brunsting-Perry. Se inició tratamiento con 
prednisona a dosis de 1 mg/kg al día vía oral, 
así como aplicación de metilprednisolona intra-
lesional y azatioprina 50 mg cada 8 horas vía 
oral como ahorrador de esteroide, con lo que se 
observó reepitelización del 60% a los tres meses 
(Figura 4). Posteriormente se decidió continuar 
con dapsona 100 mg vía oral cada 24 horas y 

se inició reducción de la dosis del esteroide sis-
témico con evolución favorable, lográndose el 
alivio casi completo de la ulceración en la piel 
cabelluda y alopecia cicatricial residual (Figu-
ra 5), sin aparición de nuevas lesiones durante 
su seguimiento.

DISCUSIÓN

El penfigoide cicatricial de Brunsting-Perry es 
una enfermedad autoinmunitaria ampollosa 

Figura 3. Tinción de hematoxilina-eosina 20x, imagen 
histopatológica de piel cabelluda en la que se observa 
una ampolla subepidérmica, fibrosis en la dermis 
papilar y abundante infiltrado inflamatorio difuso, 
perivascular y perianexial.

Figura 4. Reepitelización de la lesión en la piel cabe-
lluda a los tres meses de tratamiento.

Cuadro 1. Reporte de inmunofluorescencia

Anticuerpos Resultado

IgG Positivo

IgA Negativo

IgM Negativo

C1q Negativo

C3c Positivo

C4c Negativo

Fibrinógeno Positivo

Diagnóstico: depósito de IgG, C3c y fibrinógeno en las 
uniones intercelulares de los queratinocitos basales
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crónica y recurrente, descrita por primera vez 
en 1957 por Brunsting y Perry.1,4,6,7 

Se considera una variedad de penfigoide cicatri-
cial o de membranas mucosas (Cuadro 2) en la 
que las lesiones se limitan a la cabeza, el cuello 
y en ocasiones la porción superior del tórax con 
daño raras veces de las mucosas y cicatrices 
extensas en algunos casos como secuela, que 
en la piel cabelluda pueden originar alopecia 
permanente.1,4,8,9 Suele afectar con más frecuen-

cia a hombres entre 40 y 70 años de edad y su 
patogénesis exacta aún se desconoce porque 
incluso se ha reportado un traumatismo previo 
a la aparición de las lesiones, como en el caso 
del paciente comunicado.4,5,8,10-13

El diagnóstico se establece mediante inmu-
nofluorescencia directa en la que se observa 
depósito lineal de IgG y C3 en la mayoría de los 
casos, ocasionalmente asociados con IgA o IgM 
y de manera excepcional únicamente C3;1,13 sin 
embargo, en algunos casos ésta resulta negativa, 
por lo que el diagnóstico se basa en los hallazgos 
clínicos e histopatológicos, en los que típica-
mente se observan ampollas subepidérmicas con 
localización de la hendidura de las ampollas en 
la lámina densa a la visualización con micros-
copia electrónica.1,2,3,8 Lo anterior coincide con 
el caso de nuestro paciente porque los hallaz-
gos histopatológicos y de inmunofluorescencia 
concuerdan con el diagnóstico. Por otro lado, 
no todos los pacientes tienen autoanticuerpos 
circulantes detectables, la inmunofluorescencia 
indirecta es positiva en aproximadamente el 20 
al 30% de los casos, por lo que se ha visto que la 
microscopia confocal láser de barrido puede ser 
una herramienta útil para el diagnóstico, porque 
permite la localización precisa en vivo de la 
unión de anticuerpos en la piel de los pacientes 
y, por tanto, es un método rápido para la dife-
renciación de otras enfermedades similares.1,14,15

Figura 5. Lesión en la piel cabelluda con alivio casi 
completo y alopecia cicatricial residual.

Cuadro 2. Clasificación y características clínicas más relevantes de las principales variedades de penfigoide

Enfermedad Características clínicas

Penfigoide ampolloso Ampollas tensas de contenido seroso o en ocasiones hemorrágico, frecuentemente con 
prurito intenso, que suelen estar precedidas por semanas a meses de una erupción urticariana 
(fase no ampollosa). Las lesiones pueden ser localizadas o generalizadas con predilección 
por el abdomen y los pliegues. Por lo general, no se observan cicatrices. En el 10 al 30% 
hay afección de la mucosa oral, habitualmente en forma de erosiones

Penfigoide cicatricial o de 
membranas mucosas

Ampollas recurrentes que afectan las mucosas, principalmente oral y ocular, que curan con 
cicatrices residuales que pueden llegar a ser deformantes y discapacitantes. La afección de 
la piel se observa, incluso, en el 20 al 30% de los casos, con lesiones clínicamente similares 
a las del penfigoide ampolloso

Penfigoide de Brunsting-Perry Subtipo de penfigoide cicatricial que suele afectar la piel cabelluda, el cuello y la parte 
superior del tronco, provocando alopecia cicatricial y cicatrices atróficas
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Los principales diagnósticos diferenciales 
incluyen dermatosis pustulosa erosiva de piel 
cabelluda, arteritis de células gigantes, neo-
plasias como el cáncer de piel no melanoma, 
dermatosis facticia, infecciones y epidermó-
lisis ampollosa adquirida; el penfigoide de 
Brunsting-Perry en algunos casos se considera 
variante de esta última, debido a la existencia 
en algunos casos de autoanticuerpos con-
tra colágeno tipo VII y a la ubicación de las 
hendiduras de las ampollas en la sublámina 
densa.1,2,3,5,6,12,16 El Cuadro 3 resume las princi-
pales características clínicas, de histopatología 
e inmunofluorescencia de estos padecimien-
tos.17-23

Los principales autoantígenos son las proteí-
nas asociadas con hemidesmosomas BP180 
y BP230, la laminina-332 y recientemente el 
colágeno tipo VII, por lo que se considera una 
enfermedad heterogénea.1,3,10,13,14 Se cree que 
las formas graves pueden estar causadas por la 
existencia simultánea de anticuerpos IgG contra 
el dominio C-terminal BP180 y contra LAD-1.4

Es importante tomar en cuenta que los trastornos 
ampollosos autoinmunitarios pueden manifestar 
de manera inicial características clínicas muy 
similares; sin embargo, la confirmación diag-
nóstica es imprescindible debido a diferencias 
en el curso y el pronóstico.14

Cuadro 3. Principales diagnósticos diferenciales del penfigoide de Brunsting-Perry

Enfermedad Clínica Histología Inmunofluorescencia

Dermatosis pustulosa 
erosiva de piel cabelluda

Una o más áreas de alopecia con 
ulceración superficial y pústulas.
Costras gruesas de color amarillo 
o amarillo-marrón

Pústulas estériles, atrofia o 
hipertrofia de la epidermis, edema 
prominente de la dermis con 
telangiectasias y erosiones.
Infiltrado inflamatorio compuesto 
por neutrófilos, linfocitos y células 
plasmáticas

No es de utilidad

Arteritis de células gigantes Dolor a la palpación de la arteria 
temporal, disminución de la 
pulsación, eritema e induración.
Necrosis o isquemia de piel 
cabelluda o lengua

Biopsia de la arteria temporal: 
formación de granulomas de 
células gigantes cerca de la 
lámina elástica interna, la arteritis 
afecta las tres capas de la arteria

No es de utilidad

Dermatitis facticia Ulceraciones de bordes 
irregulares y dentados, placas 
eritematosas, hiperpigmentación, 
quemaduras, ampollas, púrpura 
o equimosis, escoriaciones y 
liquenificación

Queratinocitos epidérmicos 
multinucleados.
Necrosis de la epidermis, 
ampollas subepidérmicas

No es de utilidad

Epidermólisis ampollosa 
adquirida

Ampollas y erosiones en zonas 
extensoras de las extremidades, 
posteriormente cicatrices.
Distrofia ungueal, hiper e 
hipopigmentación después de la 
inflamación

Ampolla subepidérmica con 
o sin infiltrado de células 
polimorfonucleares

Inmunofluorescencia 
directa: depósito 
lineal de IgG y 

complemento en la 
membrana basal

Carcinoma espinocelular In situ: sangrado, dolor, aumento 
de la sensibilidad.
Invasor: úlceras persistentes o 
cicatrices que no curan

Queratinocitos displásicos que 
abarcan todo el grosor de la 
epidermis y en estadios avanzados 
la dermis.
Existe también polimorfismo, 
hiperqueratosis, paraqueratosis

No es de utilidad
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Los corticosteroides potentes intralesionales, 
tópicos o ambos constituyen la primera línea 
de tratamiento; sin embargo, la mayoría de los 
pacientes requieren terapia con corticosteroides 
sistémicos.1,11,13 En casos leves se ha informado 
la administración de terapia sistémica, inclui-
da la doxiciclina en combinación o como 
monoterapia con buenos resultados.7,13 Otras 
opciones útiles en su tratamiento son la dapsona 
y otros agentes inmunosupresores, que están 
indicados en enfermedad progresiva; también 
puede considerarse la aplicación de injertos de 
piel en ulceraciones persistentes.1,12 En el caso 
de nuestro paciente se prescribió tratamiento 
con corticosteroide sistémico e intralesional, 
así como azatioprina y dapsona con respuesta 
adecuada.

CONCLUSIONES

El penfigoide cicatricial en su variedad Bruns-
ting-Perry es una enfermedad poco frecuente 
y crónica cuyo diagnóstico continúa siendo 
desafiante. Los mecanismos fisiopatológicos im-
plicados aún no se han aclarado por completo 
y se desconocen a ciencia cierta las implicacio-
nes clínicas de los autoantígenos implicados, 
por lo que el reporte de un mayor número de 
casos permitiría su análisis a fondo y la de-
tección de posibles blancos terapéuticos con 
mejores resultados a corto y largo plazos. La 
sospecha clínica para el diagnóstico adecuado 
y tratamiento oportuno ayudaría a prevenir la 
extensión de la enfermedad, así como secuelas 
importantes, como la cicatrización y conse-
cuente alopecia permanente que pueden tener 
un efecto importante en la calidad de vida de 
los pacientes.
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dermatosis inflamatorias

Elastólisis de la dermis papilar similar a 
pseudoxantoma elástico

Resumen

ANTECEDENTES: La elastólisis de la dermis papilar similar a pseudoxantoma elástico 
es una enfermedad cutánea adquirida del tejido conectivo poco frecuente, descrita por 
primera vez en dos mujeres mayores de 60 años con dermatosis similar a pseudoxanto-
ma elástico, pero que histológicamente mostraron pérdida total del sistema elástico en 
la dermis papilar sin la afectación sistémica cardiaca y oftálmica característica. Hasta 
el momento existen 50 casos reportados en la bibliografía. En términos clínicos, consta 
de pápulas múltiples no foliculares color blanco-amarillo que forman placas en patrón 
de empedrado afectando el cuello y el área supraclavicular. Son asintomáticas o se 
asocian con prurito moderado. El diagnóstico se establece con el estudio histopatológico 
con tinciones especiales que muestran melanófagos y la pérdida selectiva de elastina 
en la dermis papilar sin cambios de interfase, así como ausencia de calcificación. 
Actualmente no existe un tratamiento efectivo contra esta enfermedad. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 69 años de edad con antecedente de admi-
nistración de fototerapia con NB-UVB por padecer un año antes micosis fungoide, 
en quien se estableció el diagnóstico de elastólisis de la dermis papilar similar a 
pseudoxantoma elástico.

CONCLUSIONES: La elastólisis de la dermis papilar similar a pseudoxantoma elástico 
es una dermatosis rara adquirida del tejido conectivo, con manifestaciones clínicas 
poco evidentes y síntomas leves. 

PALABRAS CLAVE: Pseudoxantoma elástico; elastina. 

Abstract

BACKGROUND: Pseudoxanthoma elasticum-like papillary dermal elastolysis is a rare 
skin disease of the connective tissue that was first described in two female patients over 
60 years of age with a pseudoxanthoma elastic-like dermatosis that presented a total loss 
of the elastic system in the papillary dermis without the characteristic cardiac and oph-
thalmic involvement. So far there are 50 cases reported in the literature. Clinically, they 
are multiple non-follicular white-yellow papules that coalesce in cobblestone patches 
that affect the neck and supraclavicular area. They are characteristically asymptomatic 
or associated to moderate itching. The diagnosis is made with the histopathological 
features and special stains that show melanophages and the selective loss of elastin in 
the papillary dermis without interface changes, as well as negative stains for calcifica-
tion. Currently there is no effective treatment.

CLINICAL CASE: A 69-year-old female patient with a history of NB-UVB phototherapy 
administration due to suffering a year before mycosis fungoides, in whom the diagnosis 
of elastolysis of the papillary dermis similar to elastic pseudoxanthoma was established.

CONCLUSIONS: Elastolysis of the papillary dermis similar to elastic pseudoxanthoma 
is a rare acquired connective tissue dermatosis, with little obvious clinical manifesta-
tions and mild symptoms.

KEYWORDS: Pseudoxanthoma elasticum; Elastin.
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ANTECEDENTES

Las enfermedades del sistema fibroelástico com-
prenden un conjunto de enfermedades cutáneas 
caracterizadas por la disminución o pérdida 
de las fibras elásticas a diferentes niveles de la 
dermis papilar y reticular.1 La elastólisis de la 
dermis papilar similar a pseudoxantoma elástico 
es una dermatosis con alteración adquirida de la 
elastina del tejido conectivo descrita por primera 
vez en 1992 por Rongioletti y Rebora.2 Es una 
enfermedad exclusiva de mujeres al parecer de 
causa multifactorial en la que se correlacionan 
el daño por el envejecimiento, la radiación ul-
travioleta, administración de corticosteroides, 
alteraciones genéticas y de la elastogénesis.3,4 La 
apariencia clínica de la enfermedad es similar a 
la del pseudoxantoma elástico sin la afectación 
sistémica característica, es decir, sin la calcifi-
cación y fragmentación de las fibras elásticas 
en la dermis media y profunda, observadas con 
tinción de Von Kossa en la histopatología.5,6 Es 
de suma importancia el conocimiento de esta 
enfermedad que no tiene alteraciones sistémicas 
del tejido conectivo para evitar procedimientos 
diagnóstico-terapéuticos innecesarios para los 
pacientes, así como dar a conocer su cronicidad 
y ausencia de tratamiento de primera línea.1,3

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 69 años de edad, originaria 
y residente de la Ciudad de México, dedicada 
al hogar, que padeció una dermatosis bilateral 
y simétrica localizada en el cuello en sus caras 
laterales y anterior, constituida por numerosas 
pápulas milimétricas confluentes en una placa 
mal delimitada y que daban apariencia de empe-
drado fino a la piel, con cierto tinte amarillento y 
pigmentación marrón claro, sobre una piel con 
fototipo III-IV de Fitzpatrick. Figura 1

Tenía tiempo de evolución de aproximadamente 
seis años y se había acompañado siempre de 

prurito moderado, que desaparecía parcial y 
temporalmente con esteroides tópicos de me-
diana potencia, aunque refirió prurito continuo 
y persistente en el cuello desde los 60 años de 
edad cuando se inició la administración de foto-
terapia con NB-UVB por padecer un año antes 
micosis fungoide en fase de parche o mancha 
en estadio IA. NB-UVB se aplicó por tres años 
con una dosis terapéutica de 800 mJ/cm2 por 
sesión, con respuesta clínica completa a los 9 
meses de tratamiento y 87 sesiones, y terapia 
de destete y mantenimiento por enfermedad 
residual mínima histológica por dos años y 4 
meses más, haciendo un total de 185 sesiones. 
Acumuló 151,043 mJ/cm2 de dosis total de 
NB-UVB. Asimismo, la paciente tenía alopecia 
frontal fibrosante con cambios histológicos que 
evidenciaban una alopecia cicatricial con fibro-
sis perifolicular concéntrica y daño de interfaz 
vacuolar, de la que desconocía el tiempo de 
evolución. Los exámenes paraclínicos de bio-
metría hemática, química sanguínea y pruebas 
de función hepática siempre se mantuvieron en 
límites normales. 

Con los diagnósticos clínicos de siringomas, 
pseudoxantoma elástico o pápulas liquenoides 

Figura 1. Dermatosis simétrica en las caras laterales 
del cuello, con pápulas milimétricas color amarillo, 
agrupadas sobre piel con leve coloración marrón.
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asociadas con la alopecia frontal fibrosante, 
se realzó una biopsia incisional cuyo estudio 
histológico reveló una epidermis con capa 
córnea en red de canasta y aplanamiento de 
los procesos interpapilares, con leve infiltrado 
inflamatorio perivascular superficial constituido 
por linfocitos, histiocitos, células plasmáticas 
y hemosiderófagos cargados de hemosiderina 
en la dermis subyacente (Figura 2). Las tincio-
nes de tricrómico de Masson y fibras elásticas 
mostraron fragmentación de las fibras elásticas 
de la dermis reticular superficial a la profunda 
(Figura 3). En la tinción de Von Kossa, no se 
observó calcificación de las fibras elásticas. Es-
tos cambios corresponden histológicamente al 
diagnóstico de elastólisis dérmica papilar similar 
a pseudoxantoma elástico que correlacionan con 
los cambios clínicos. Se indicó a la paciente la 
aplicación cada 24 horas de ácido retinoico a 
concentración de 0.025% a escalar a 0.050% 
de acuerdo con su tolerancia.

DISCUSIÓN

La elastólisis de la dermis papilar similar a pseu-
doxantoma elástico es una alteración cutánea 
poco frecuente consecuencia de la alteración 

de las fibras de oxitalan y elaunina del plexo 
elástico del tejido conectivo. Hasta el día de 
hoy se han reportado 50 casos exclusivamente 
en mujeres.4 La edad de manifestación predo-
mina en la séptima década de la vida con edad 
media de 61.8 años.2,3,4 Sólo se han descrito dos 
casos en pacientes de edad menor a 40 años.7,8 
Los autores refieren que esta dermatosis es ex-
clusiva de mujeres por la búsqueda de atención 
médica ante un problema estético; sin embargo, 
no se descartan factores genéticos, hereditarios 
y hormonales.3,4 

La causa se desconoce, pero se considera multi-
factorial al ser relacionada con el envejecimiento 
intrínseco, administración de corticosteroides, 
alteraciones genéticas y en la elastogénesis y 
la exposición a radiación ultravioleta.4,9,10 A 
diferencia del pseudoxantoma elástico, esta 
enfermedad se manifiesta sin afectación sisté-
mica.9,11 

Topográficamente la dermatosis afecta la cara 
lateral y posterior del cuello de manera simétri-
ca, como se observó en el 100% de los casos 
reportados (n = 50) en una revisión realizada 
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Figura 3. Tinción de fibras elásticas 60x: fragmentación 
de fibras elásticas.

Figura 2. Epidermis aplanada, infiltrado perivascular 
superficial de linfocitos y melanófagos. Panorámica 
(A) HE 20x y acercamiento (B) HE 40x.
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por Vázquez-Osorio y su grupo.4 Otras locali-
zaciones menos frecuentes, considerando los 
20 casos reportados (100%) por Rongioletti y 
su grupo,3 son la región supraclavicular en el 
41.2% (n = 7), las axilas en el 35.3% (n = 6), la 
fosa antecubital del antebrazo en el 5.9% (n = 1) 
y el abdomen bajo en el 5.9% (n = 1).3,4 Esta 
dermatosis crónica, pruriginosa y de extensión 
paulatina se caracteriza por múltiples pápulas 
no foliculares de 2 a 3 mm del color de la piel o 
amarillentas que coalescen en placas con patrón 
de empedrado, similares a las observadas en el 
pseudoxantoma elástico.2,3,9 A la dermatoscopia 
se describen vasos arborizantes lineales que co-
rresponden a telangiectasias de la dermis papilar, 
con pápulas no foliculares blanco-amarillentas y 
áreas de coloración marrón parda.2,4,12

El diagnóstico se establece con la correlación 
clínico-histopatológica que requiere tinciones 
específicas e inmunohistoquímica (IHQ), debido 
a que en la tinción con hematoxilina y eosina 
(H&E) no se observan cambios característi-
cos.3,4,13 Las tinciones especiales para observar 
la pérdida o disminución de las fibras elásticas 
en la dermis papilar son la orceína, Verhoeff Van 
Gieson y Weigert.3,4,13 Von Kossa es la tinción 
para observar depósitos de calcio, que es ca-
racterísticamente negativa en esta dermatosis y 
necesaria para el diagnóstico diferencial con el 
pseudoxantoma elástico.5 Rongioletti y su grupo3 
consideran que los melanófagos observados en la 
dermis papilar relacionados con el fotodaño, en 
conjunto con la pérdida selectiva de elastina sin 
cambios de interfase, son hallazgos diagnósticos 
específicos de la enfermedad. Este hallazgo lo 
confirmaron posteriormente Vázquez-Osorio y 
colaboradores.4 Las fibras elásticas muestran dos 
componentes: la elastina y las glicoproteínas 
miofibrilares (fibrilina 1 y 2).5 En la inmunohis-
toquímica se utilizan anticuerpos monoclonales 
contra el componente P del amiloide en dilución 
1:2000, que marcan la periferia de las micro-
fibras de las fibras elásticas de la piel y vasos 

sanguíneos. Como distinción característica, las 
fibras de oxitalan (fibrilina 1) se tiñen de manera 
homogénea por formarse completamente por 
microfibras. En contraste, las fibras de elaunina 
(fibrilina 2) y fibras elásticas de la dermis reticular 
se observan como estructuras tubulares. Utilizan-
do esta inmunohistoquímica, se observa pérdida 
de elastina y fibrilina 1 (oxitalan) en la dermis 
papilar. Si se comparan estos hallazgos con el 
envejecimiento intrínseco, en este último sólo se 
reporta la pérdida de la fibrilina 1 con elastina 
conservada.4,5,6,9 Otra herramienta utilizada en 
el estudio de la dermatosis es la microscopia 
electrónica, que muestra fibras elásticas inma-
duras en la dermis intermedia con fibroblastos 
morfológicamente alterados como signo de 
elastogénesis anomal.2

El diagnóstico diferencial incluye otros tras-
tornos elastolíticos, principalmente con el 
pseudoxantoma elástico por la similitud clínica 
y topográfica.5 Esta dermatosis hereditaria se 
manifiesta en la segunda o tercera décadas de la 
vida con mutación del gen ABCC6 que produce 
calcificación y degeneración de la piel, retina y 
vasos sanguíneos.5 En la manifestación cutánea 
se observan pápulas fibrosas de color blanco 
localizadas en el cuello. En la histopatología con 
la tinción Von Kossa se observan calcificación 
y fragmentación de las fibras elásticas cutáneas 
en la dermis media y profunda.5,6 Al ser una en-
fermedad sistémica, se requiere el seguimiento 
por los servicios de Cardiología y Oftalmología 
porque cursa con importante morbilidad y 
mortalidad.2,4,5,9 Otros diagnósticos diferenciales 
menos frecuentes y que implican pronósticos 
distintos, se encuentran en el Cuadro 1. 

En la actualidad no existe un tratamiento 
tópico o sistémico de primera línea contra 
la elastólisis de la dermis papilar similar a 
pseudoxantoma elástico. Los retinoides se han 
propuesto como tratamiento tópico sin que se 
obtenga mejoría clínica durante los primeros 
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Cuadro 1. Principales diagnósticos diferenciales de la elastólisis dérmica papilar similar a pseudoxantoma elástico2,11

Dermatosis Clínica Histopatología Alteración sistémica

Pseudoxantoma elástico Pápulas blancas fibrosas en el cuello Calcificación y fragmentación de 
fibras elásticas

Cardiovascular y 
oftálmica

Nevo anelástico Pápulas amarillas en el tórax anterior Fibras elásticas disminuidas en la 
dermis reticular

No

Anetoderma Pápulas atróficas en el tronco y las 
extremidades

Pérdida focal de fibras elásticas en 
la dermis papilar y media

Oftálmica, ósea y 
cardiovascular

Cutis laxa Piel laxa en la cara y el tronco Fibras elásticas escasas en la dermis Hernias

Papulosis fibrosa blanca Pápulas blancas aisladas en el cuello Engrosamiento de la dermis papilar 
por colágeno y disminución de fibras 
elásticas

No

Papulosis fibroelastolítica Pápulas blancas o amarillas que 
forman placas en el cuello

Pérdida de fibras elásticas en la 
dermis papilar con fibrosis focal en 
la dermis reticular superficial

No 

Elastólisis dérmica 
intermedia

Pápulas perifoliculares en el cuello 
lateral, el tórax y los miembros 
superiores

Pérdida de tejido elástico en la 
dermis reticular intermedia

No 

seis meses de administración.3 Valbuena y 
colaboradores1 aplicaron dos dosis de triam-
cinolona intralesional sin obtener mejoría 
clínica. Por último, en 2018, Foering y su 
grupo14 reportaron mejoría clínica e histopa-
tológica con aumento de fibras de colágeno y 
elastina posterior a la aplicación de láser de 
rejuvenecimiento fraccional no ablativo. Los 
autores concluyen que la radiación del láser 
se fragmenta en haces pequeños que provo-
can microcolumnas térmicas, promoviendo la 
reparación acelerada de la dermis afectada.14

CONCLUSIONES

La elastólisis de la dermis papilar similar a 
pseudoxantoma elástico es una dermatosis rara 
adquirida del tejido conectivo, con manifestacio-
nes clínicas poco evidentes y síntomas leves. Es 
una enfermedad cutánea de causa multifactorial 
que en nuestra paciente muy probablemente 
haya contribuido la exposición ultravioleta que 
recibió a lo largo de su vida y como tratamiento 
contra la micosis fungoide. El diagnóstico es 

de suma importancia por la similitud clínica 
que tiene con el pseudoxantoma elástico, una 
manifestación cutánea de una enfermedad he-
reditaria con afectación sistémica y pronóstico 
malo a mediano plazo. El reconocimiento de 
esta enfermedad con la correlación clínico-
patológica evita que los dermatólogos realicen 
procedimientos diagnóstico-terapéuticos poco 
útiles en los pacientes. Es importante dar a co-
nocer su cronicidad característica y ausencia de 
tratamiento de primera línea.
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Colagenosis perforante reactiva 
adquirida en una paciente con artritis 
reumatoide. Asociación poco frecuente

Resumen

ANTECEDENTES: El espectro de lesiones cutáneas en un paciente con artritis reumatoide 
es variado, pueden ser específicas y no específicas. La colagenosis perforante reactiva 
se caracteriza por la eliminación transepidérmica de fibras degeneradas de colágeno, 
es poco común su asociación con artritis reumatoide.

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 59 años de edad con antecedente de artritis 
reumatoide que acudió a consulta por padecer una dermatosis de un año de evolución 
en la región extensora de los antebrazos, el dorso de las manos, la cara anterior de los 
muslos, las piernas y el dorso de los pies, caracterizada por pápulas hiperpigmenta-
das con tapón queratósico; la biopsia por escisión de una de las lesiones mostró una 
lesión en forma de cráter con hiperplasia epidérmica en los bordes; el centro estaba 
constituido por tapón de queratina, detritos celulares y ausencia de epidermis, debajo 
de los cuales la dermis papilar exhibía fibras de colágeno con cambios degenerativos 
orientadas perpendicularmente al defecto epidérmico, así como infiltrado denso de 
polimorfonucleares y linfocitos. Se inició tratamiento con esteroide tópico con lo que 
se obtuvo mejoría. 

CONCLUSIONES: La colagenosis perforante reactiva adquirida es una afección rara y 
mucho menos frecuente en asociación con artritis reumatoide.

PALABRAS CLAVE: Colágena; enfermedades de la colágena; artritis reumatoide.

Abstract

BACKGROUND: The spectrum of skin lesions in a patient with rheumatoid arthritis is 
varied, they can be specific and non-specific. Reactive perforating collagenosis is char-
acterized by transepidermal elimination of degenerated collagen fibers, its association 
with rheumatoid arthritis is rare.

CLINICAL CASE: A 59-year-old female patient with a history of rheumatoid arthritis 
who came to the clinic for 1-year evolution dermatosis in the extensor region of the 
forearms, back of hands, anterior aspect of thighs, legs and back of feet, characterized 
by hyperpigmented papules with a keratotic plug. An excisional biopsy was performed 
of one of the lesions, a crater-shaped lesion with epidermal hyperplasia was observed 
at the edges; the center consisting of a keratin plug, cellular debris and absence of 
epidermis, below which the papillary dermis exhibited collagen fibers with degenerative 
changes oriented perpendicularly to the epidermal defect, as well as a dense infiltrate 
of polymorphonuclear cells and lymphocytes. Topical steroid treatment was started 
showing improvement.

CONCLUSIONS: Acquired reactive perforating collagenosis is a rare condition and 
much less frequent in association with rheumatoid arthritis.

KEYWORDS: Collagen; Collagen diseases; Rheumatoid arthritis.
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ANTECEDENTES

El espectro de lesiones cutáneas en un paciente 
con artritis reumatoide es variado, desde lesiones 
específicas como los nódulos reumatoides o vas-
culitis reumatoide, a las no específicas atribuidas 
a daño vascular, como la insuficiencia venosa y 
arterioesclerosis.1

La colagenosis perforante reactiva es una dermato-
sis perforante que se caracteriza por la eliminación 
transepidérmica de fibras degeneradas de colá-
geno2 y suele afectar a pacientes con diabetes 
mellitus, enfermedad renal crónica o ambas; es 
poco común su asociación con artritis reumatoide.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 59 años de edad con an-
tecedente de artritis reumatoide, en tratamiento 
con leflunomida, sulfasalazina, celecoxib y 
cloroquina. Consultó en junio de 2016 por pa-
decer una dermatosis de un año de evolución 
diseminada a la región extensora de los ante-
brazos, el dorso de las manos, la cara anterior 
de los muslos, las piernas y el dorso de los pies; 
caracterizada por pápulas hiperpigmentadas con 
tapón queratósico (Figuras 1 y 2). Los estudios 
de laboratorio revelaron: glucosa 127 mg/dL, 
HbA1c 6%, creatinina 0.62 mg/dL, BUN 7 mg/
dL, urea 20.7, PCR 2.9 mg/dL, VSG 38 mm/h, 
anti-CCP 94.4 UI/mL. El resto de las pruebas de 
laboratorio no mostró alteraciones.

Se le realizó biopsia por escisión de piel de al-
gunas de las lesiones en la región anterior de la 
pierna. El reporte de histopatología fue: lesión 
en forma de cráter con hiperplasia epidérmica 
en los bordes; el centro constituido por tapón 
de queratina, detritos celulares y ausencia de 
epidermis, debajo de los cuales la dermis pa-
pilar exhibía fibras de colágeno con cambios 
degenerativos orientadas perpendicularmente 
al defecto epidérmico, así como infiltrado denso 

de polimorfonucleares y linfocitos. La tinción de 
tricrómico de Masson demostró el colágeno su-
perficial con orientación perpendicular (Figuras 
3 y 4); la tinción para fibras elásticas fue negativa.

Se le indicó tratamiento con esteroide tópico, 
con alivio de la dermatosis.

DISCUSIÓN

La colagenosis perforante reactiva forma parte 
de las dermatosis perforantes, un grupo de 

Figura 1. Pápulas queratósicas hiperpigmentadas en 
la cara anterior de las extremidades inferiores.
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afecciones caracterizadas por la eliminación 
transepidérmica de tejido conectivo con cambios 
degenerativos y células inflamatorias. El material 
que atraviesa el epitelio puede estar compuesto 
por células inflamatorias, eritrocitos, mucina o 
componentes degenerados del tejido conectivo.3

Existen cuatro formas de dermatosis perforantes 
primarias, dependiendo del material expulsado 
predominante: enfermedad de Kyrle con extru-
sión de fibras elásticas y de colágeno; foliculitis 
perforante donde las fibras de colágeno son eli-
minadas a través del folículo piloso; colagenosis 
perforante reactiva con eliminación de fibras de 
colágeno y elastosis perforante serpiginosa con 
eliminación de fibras elásticas.4-7

La colagenosis perforante reactiva es un pade-
cimiento poco frecuente que se describió en 
1967 por Mehregan. Se conocen dos formas 
de manifestación: una autosómica recesiva con 
manifestaciones durante la infancia y la forma 
adquirida, típica en adultos. Esta última común-
mente se asocia con diabetes mellitus tipo 2 y 
enfermedad renal crónica.5 Algunos reportes de 
casos la relacionan con hiperparatiroidismo, 
hipotiroidismo, herpes zoster, enfermedades 
autoinmunitarias, como lupus eritematoso sis-
témico, dermatomiositis y neoplasias, como 
linfoma y cáncer de mama.3,5,6

Aunque la etiopatogenia no está del todo clara, 
se postula al prurito y el rascado como factores 
desencadenantes; algunos autores consideran a 
la colagenosis perforante reactiva adquirida una 
reacción a un estímulo traumático, que induce 
“eliminación” transepidérmica de las fibras de 
colágeno,3,4,8 además de que experimentalmente 
se ha logrado inducir la aparición de lesiones 
mediante rascado.9 Las observaciones de Yana-
gihara y colaboradores10 concuerdan con esa 
propuesta como mecanismo fisiopatogénico 
principal, pues en estadios iniciales de la enfer-
medad el rascado induce necrosis epidérmica 
seguida de regeneración epitelial progresiva 
con la formación de túneles o canales epidér-
micos que rodean fibras de colágeno propias 
de la dermis superficial, también lesionadas 
por traumatismo, hipoxia o ambos; estos haces 
de colágeno demostraron estar en continuidad 
con la costra superficial inicial, como puede 
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Figura 4. Acercamiento que muestra haces de colá-
geno color azul con orientación hacia el lecho de 
la úlcera.

Figura 3. Tricrómico de Masson. Lesión crateriforme 
con hiperplasia epidérmica en los bordes.
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observarse también en nuestro caso (Figuras 
3 y 4). La regeneración epidérmica asociada 
típicamente con la formación de una gruesa 
capa córnea genera tracción mecánica sobre 
las fibras de colágena provenientes de la dermis 
papilar y ancladas a la costra suprayacente, con 
la consecuente “eliminación” de tales fibras.10 
Los autores excluyen que el mecanismo se deba 
a alteraciones primarias de la colágena, pues no 
identificaron anormalidades ultraestructurales en 
los casos estudiados.10 

Por otra parte, Gambichler y su grupo realizaron 
estudios de inmunohistoquímica en tejido lesio-
nal y perilesional en pacientes con enfermedad 
renal crónica con colagenosis perforante reactiva 
adquirida, demostrando la participación del fac-
tor de crecimiento transformante beta (TGF b3), 
así como metaloproteinasas de matriz en la 
génesis de esta enfermedad.11

El cuadro clínico comienza posterior a un 
traumatismo superficial con pápulas y nódulos 
menores de 2 cm, que pueden ser foliculares o 
no foliculares; color rojo-marrón hasta violáceo 
e hiperqueratósicas. Puede obedecer al fenóme-
no de Köebner y suele desaparecer en 6 a 10 
semanas dejando una cicatriz atrófica hipo o 
hiperpigmentada.1,3,4,5

Realizamos una búsqueda en la bibliografía de 
pacientes con artritis reumatoide en asociación 
con colagenosis perforante reactiva adquirida, 
mismos que se comparan con el caso comuni-
cado. Los hallazgos se resumen en el Cuadro 1.

El diagnóstico se establece mediante análisis 
histopatológico; sus características dependerán, 
recapitulando la etiopatogenia, del momento de 
la enfermedad en el que se toma la biopsia.10 
Las lesiones de reciente aparición muestran 
forma de cráter a partir de una úlcera central 
desprovista de epitelio que contiene exudado 

de fibrina, polimorfonucleares y detritos celula-
res; la base se sitúa generalmente en la dermis 
superficial y exhibe fibras de colágeno con 
orientación perpendicular al defecto epidér-
mico; los límites laterales de la úlcera suelen 
mostrar hiperplasia epidérmica,7,12 elementos 
todos presentes en nuestro caso. En las lesio-
nes tardías es común observar regeneración de 
la epidermis (alivio de la úlcera, hiperplasia 
epitelial, hiperqueratosis, ortoqueratosis) con 
permanencia de pequeños canales epiteliales 
en los que se demuestran fibras densas de co-
lágeno con cambios degenerativos, fenómeno 
correspondiente a la así llamada “eliminación 
transepidérmica”.10

En cuanto al abordaje terapéutico, se ha repor-
tado alivio al tratar la enfermedad sistémica 
asociada y control del prurito, aunque algunos 
tratamientos tópicos y sistémicos, como reti-
noides, esteroides, antibióticos y queratolíticos, 
así como fototerapia UV-B y alopurinol, han 
demostrado resultados favorables.3,12,13

CONCLUSIONES

La colagenosis perforante reactiva adquirida es 
un padecimiento raro y mucho menos frecuente 
en asociación con artritis reumatoide; en este 
artículo comparamos los casos hallados en la 
bibliografía en los que asocia artritis reumatoide 
y colagenosis perforante reactiva adquirida con 
el caso comunicado.

Se encontró uniformidad de la topografía afec-
tada, ya que en los 4 casos había afección de 
las extremidades, así como de la edad, encon-
trándose entre la quinta y sexta década de la 
vida. La evolución, tratamiento sistémico de 
la artritis reumatoide y el tratamiento contra la 
colagenosis perforante reactiva adquirida fueron 
heterogéneos, excepto en el caso 2, en el que la 
información no se encontraba disponible. 
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Cuadro 1. Comparación de casos encontrados en la bibliografía

Referencia Edad 
(años)

Sexo Topografía Comorbilidad 
diferente 
de artritis 

reumatoide

Tratamiento 
sistémico

Evolución Tratamiento 
contra la 

colagenosis 
perforante 

reactiva adquirida

Ikeda,1 2016 55 Masc
Codos, 
glúteos, 
rodillas

Vasculitis 
reumatoide/ 

tumor pleural

Salazosulfapiridina, 
prednisona, 
tacrolimus

Persistencia 
hasta el 
deceso

Prednisona

Bhatt,2 2010 50 Masc Manos y pies ND ND ND ND

Chiu,13

2007
47 Fem

Muslos, 
tronco

Cirrosis biliar 
primaria, 

tiroiditis de 
Hashimoto

Prednisona Alivio parcial
UVB banda 

estrecha

Lova-
Navarro,14 

2020
59 Fem

Antebrazos, 
manos, 
muslos, 
piernas

Ninguna
Leflunomida, 
sulfasalazina, 
cloroquina

Remisión 
completa

Esteroide tópico

ND: información no disponible.
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Lipoidoproteinosis en un paciente 
pediátrico mexicano

Resumen

ANTECEDENTES: La lipoidoproteinosis es una genodermatosis autosómica recesiva 
provocada por la mutación en el gen de la proteína 1 de la matriz extracelular (ECM1) 
localizado en el cromosoma 1q21.2 que se manifiesta clínicamente por depósitos de 
material hialino amorfo en la piel y otros órganos, el material es positivo a la tinción 
de PAS. Esta afección es rara y poco reportada en población latina, evoluciona de 
manera progresiva y benigna con esperanza de vida igual a la de la población general. 
La histopatología es esencial para establecer el diagnóstico. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 12 años de edad, originaria de la Sierra de 
Oaxaca, México, con una dermatosis diseminada a todos los segmentos corporales, 
bilateral y simétrica, constituida por cicatrices varioliformes de 3 a 5 mm de diámetro, 
más evidentes a lo largo de la línea vertebral media. Desde los 18 meses de edad ma-
nifestó erupciones vesículo-ampollosas recurrentes que evolucionaron a cicatrices. En 
las superficies extensoras de los codos y las rodillas tenía placas liquenificadas, hiper-
queratósicas, de aspecto verrugoso. Se estableció el diagnóstico de lipoidoproteinosis.

CONCLUSIONES: Las lesiones cutáneas de la lipoidoproteinosis orientan al diagnóstico. 
Es una enfermedad rara y poco prevalente en nuestra población.

PALABRAS CLAVE: Lipoidoproteinosis; enfermedad de Urbach-Wiethe; proteína de 
la matriz extracelular.

Abstract

BACKGROUND: Lipoid proteinosis is an autosomal recessive genodermatosis caused 
by a mutation in the extracellular matrix protein 1 (ECM1) gene located on chromosome 
1q21.2. Its clinical features are deposits of amorphous hyaline material in skin and other 
organs, these deposits are positive for PAS staining on histopathological examination. 
This entity is rare and under-reported in the Latino population, it has a progressive and 
benign course with a life expectancy equal to that of the general population. Histopa-
thology is essential to establish the diagnosis. 

CLINICAL CASE: A 12-year-old female patient, originally from the Sierra de Oaxaca, 
Mexico, with a bilateral and symmetrical dermatosis spread to all body segments, 
consisting of varioliform scars of 3 to 5 mm in diameter, more evident along the middle 
vertebral line. From 18 months of age, patient manifested recurrent vesicular-bullous 
eruptions that evolved into scars. On the extensor surfaces of the elbows and knees 
there were lichenified, hyperkeratotic plaques with a warty appearance. The diagnosis 
of lipoid proteinosis was established.

CONCLUSIONS: The skin lesions of lipoid proteinosis guide the diagnosis. It is a rare 
and not very prevalent disease in our population.

KEYWORDS: Lipoid proteinosis; Urbach-Wiethe disease; Extracellular matrix protein.
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ANTECEDENTES

Las dermatosis por depósito son un grupo de 
enfermedades caracterizadas por la acumulación 
de sustancias endógenas o exógenas dentro de 
la piel.1 Cuadro 1

La lipoidoproteinosis (OMIM 247100) es una 
genodermatosis en la que se depositan masas 
de material hialino eosinófilo PAS positivo en 
la piel, las membranas mucosas, el tejido cere-
bral y otros órganos.2 Se conoce también como 
hialinosis de la piel y las mucosas o enfermedad 
de Urbach-Wiethe. La describieron en 1929 los 
doctores Erich Urbach, dermatólogo, y Camilo 
Wiethe, otorrinolaringólogo.2,3 Es más frecuente 
en personas de ascendencia europea: descen-
dientes de inmigrantes alemanes, holandeses y 
suizos.4,5,6 En la región de Namaqualand, Sudá-
frica, la lipoidoproteinosis afecta a 1 de cada 300 
habitantes.5 La incidencia actual se desconoce, 
existen poco más de 300 casos descritos en la 
bibliografía; la edad de los pacientes al momento 
del diagnóstico varía de 6 meses a 60 años.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 12 años de edad, origi-
naria de la Sierra de Oaxaca, México, sin otros 

antecedentes de importancia para el padeci-
miento actual. Acudió a consulta en junio de 
2017 por una dermatosis diseminada a todos 
los segmentos corporales, bilateral y simétrica, 
constituida por cicatrices varioliformes de 3 a 
5 mm de diámetro, más evidentes a lo largo de 
la línea vertebral media (Figura 1). Desde los 18 
meses de edad manifestó erupciones vesículo-
ampollosas recurrentes que evolucionaron a 
cicatrices. En las superficies extensoras de los 

Cuadro 1. Dermatosis por depósito de materiales 

Material de depósito Tipo Dermatosis 

Calcio Calcinosis cutis

Metabolitos reactivos a la luz Porfirina IX Protoporfiria eritropoyética

Pigmentos exógenos Grafito, carbono Tatuajes 

Proteínas Mucina
Amiloide

Colágena I y VI
Depósito hialino PAS+

Mucinosis papular
Liquen amiloide

Hialinosis sistémica infantil
Lipoidoproteinosis

Lípidos Colesterol
Triglicéridos

Ambos

Enfermedad de Tangier
Xantomas eruptivos

Xantelasma

Polisacáridos Glucosaminoglicanos Mucopolisacaridosis 

Fuente: referencia 1.

Dermatología Revista mexicana
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Figura 1. Cicatrices varioliformes.
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codos y las rodillas tenía placas liquenificadas, 
hiperqueratósicas de aspecto verrugoso. Figura 2

A la exploración física se observaron pápulas 
céreas a lo largo del borde libre de los párpados 
(Figura 3), lengua pálida, indurada, pérdida de 
las papilas dorsales, apertura bucal limitada y 
fisuras radiales en las comisuras labiales (Figu-
ra 4). Desde la infancia cursó con llanto débil 
y voz ronca. La biopsia de piel mostró en la 
dermis depósitos de material amorfo eosinófilo 
alrededor de los vasos y glándulas ecrinas que se 
tiñó con ácido peryódico de Schiff (Figuras 5 a 
7). Los exámenes paraclínicos y la tomografía de 
cráneo no mostraron anormalidades. Indicamos 
tratamiento tópico con emolientes y urea al 30%. 
Se envió a los servicios de Genética, Oftalmo-
logía, Otorrinolaringología y Neurología con el 
diagnóstico de lipoidoproteinosis. La paciente 

Dermatología
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Figura 5. Piel delgada pigmentada con epidermis 
discretamente adelgazada y papilomatosa; dermis 
con extenso depósito de un material eosinófilo, 
amorfo, acelular y de aspecto hialino (hematoxilina 
y eosina, 5x).

Figura 4. Lengua leñosa, fisuras radiales en las comi-
suras labiales y apertura oral limitada.

Figura 3. Blefarosis moniliforme.

Figura 2. Placas líquenificadas hiperqueratósicas de 
aspecto verrugoso.
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abandonó el seguimiento médico por cambio 
de residencia.

DISCUSIÓN 

La lipoidoproteinosis es una genodermatosis con 
herencia autosómica recesiva. Ocurre por una 
mutación con pérdida de la función en el gen 

que codifica para la proteína 1 de la matriz extra-
celular (gen ECM1) cuyo locus es 1q21.2.7,8 Este 
gen abarca 5454 nucleótidos y tiene 11 exones, 
la mutación puede ocurrir en cualquiera de ellos, 
los exones 6 y 7 son los que tienen más mutacio-
nes.9 La función de ECM1 en la piel no está del 
todo clara. En la epidermis puede participar en la 
diferenciación del queratinocito y en la dermis, 
como un pegamento biológico que se une a los 
glucosaminoglicanos, factores de crecimiento y 
proteínas fibrilares. Las mutaciones de este gen 
podrían alterar el patrón normal de maduración 
y diferenciación de los queratinocitos y la ho-
meostasia dérmica ocasionando las lesiones que 
caracterizan a esta enfermedad.5,9 Además, la 
mutación de ECM1 puede ocasionar anomalías 
en la vía de degradación de los glucolípidos o 
esfingolípidos, disminuir la producción de las 
fibras de colágena y aumentar la producción 
de las colágenas de la membrana basal, lo que 
conduce a depósito de materiales hialinos PAS 
positivos.8

La enfermedad tiene expresividad clínica varia-
ble. La manifestación más temprana es llanto 
débil o ronco que inicia en la infancia y perma-
nece durante toda la vida.10 Las lesiones cutáneas 
aparecen durante los primeros dos años de vida 
y ocurren en dos etapas que se superponen. La 
primera etapa, vesículo-erosiva, puede durar 
hasta el final de la adolescencia. Se caracteriza 
por vesículas, pústulas, ampollas, erosiones y 
costras hemorrágicas que al desaparecer dejan 
cicatrices deprimidas; su topografía habitual 
es la cara, el tronco y la región distal de las 
extremidades.2 En la segunda etapa, llamada 
hiperqueratósica, los depósitos aumentan en la 
dermis, lo que genera engrosamiento de la piel 
con aspecto céreo y coloración amarillenta.5 Se 
forman pápulas, nódulos y placas en la cara, 
las axilas y la región escrotal que coalescen y 
producen infiltración generalizada. De manera 
paulatina surgen lesiones verrugosas y cicatrices 
en las superficies extensoras, como los codos, la 

Figura 6. En la dermis papilar este material se extiende 
alrededor de los vasos sanguíneos y anexos, con esca-
so infiltrado de linfocitos (hematoxilina y eosina, 40x).

Figura 7. La tinción de ácido peryódico de Schiff (PAS) 
es intensamente positiva, en magenta, en el material 
depositado en la dermis papilar y reticular media, 
perianexial (A, 5x) y perivascular (B, 40x).

A                               B
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tiempo de evolución muestran hiperqueratosis, 
papilomatosis con engrosamiento dérmico y 
haces gruesos y difusos de depósitos hialinos 
eosinofílicos que se distribuyen de forma per-
pendicular a la unión dermoepidérmica. Los 
depósitos hialinos pueden rodear a los anexos 
cutáneos, se tiñen fuertemente con PAS y son 
resistentes al efecto de la diastasa, lo que indica 
que hay mucopolisacáridos neutros.2 La tinción 
de azul alciano revela la existencia de ácido 
hialurónico. Los cambios en el tejido conectivo 
dérmico son: disminución de las fibras de colá-
geno y elastina dentro de las masas hialinas con 
fibras de colágeno que ingresan a los depósitos 
desde la periferia. No hay anormalidades en el 
tejido celular subcutáneo.2 La lipoidoproteino-
sis tiene hallazgos clínicos e histológicos muy 
característicos que facilitan el diagnóstico. Los 
principales diagnósticos diferenciales incluyen 
otras dermatosis por depósito, como: xantoma-
tosis, amiloidosis, protoporfiria eritropoyética, 
colesterolosis extracelular, mucinosis papular, 
mixedema y coloide miliar.2

Hasta la fecha no hay tratamiento efectivo 
disponible contra esta genodermatosis y en 
la bibliografía médica no hay series de casos 
con suficientes pacientes que comparen las 
distintas opciones terapéuticas. Los medica-
mentos que se han prescrito por vía sistémica 
incluyen: dimetilsulfóxido, D-penicilamina, 
retinoides y esteroides; las respuestas terapéu-
ticas han sido variables.13,14 Se han propuesto 
algunos tratamientos locales contra las lesiones 
faciales: dermoabrasión, quimioexfoliación, 
blefaroplastia, láser ablativo de CO2, Er-YAG y 
radiofrecuencia no ablativa. Cuadro 2 

La enfermedad progresa lentamente, los pacien-
tes tienen expectativa de vida similar a la de la 
población general sin mayor riesgo de maligni-
dad. Las tasas de mortalidad infantil pueden ser 
más altas que el promedio, posiblemente por 
insuficiencia respiratoria. En la edad adulta pue-

región extensora de los antebrazos y las manos. 
Al final, los pacientes padecen hiperqueratosis 
generalizada.2 Algunos pueden tener umbral 
alto a la percepción del dolor en las lesiones 
cutáneas.5 En la piel cabelluda puede ocurrir 
alopecia difusa. Un hallazgo muy característico 
es la blefarosis moniliforme que son pápulas 
blanquecinas en el borde libre de los párpados. 
En la cavidad oral, los depósitos hialinos en la 
lengua y el frenillo posterior producen que la 
lengua tenga textura firme y leñosa, así como 
adherencias al piso de la boca, lo que produce 
disgeusia, dificultad en el habla y movimientos 
limitados de la lengua.5,11 Otros hallazgos ora-
les son: ulceración de la lengua, pérdida de las 
papilas gustativas, glositis vesicular y edema 
transitorio de los labios y la lengua. Las anoma-
lías dentales incluyen hipoplasia o aplasia de los 
incisivos superiores, premolares, o molares. Al-
gunos pacientes pueden manifestar inflamación 
recurrente de las glándulas salivales (parótidas 
y submandibulares) asociada con infecciones 
de las vías respiratorias superiores.5 Asimismo, 
pueden verse afectadas la faringe, la epiglotis, 
los pliegues epiglóticos y las cuerdas vocales, 
lo que ocasiona disfonía, disfagia y de forma 
ocasional insuficiencia respiratoria.2

 Las manifestaciones neurológicas son comunes 
e incluyen: retraso psicomotor, convulsiones, 
migraña, pérdida de la memoria, ansiedad, 
parálisis braquiofacial transitoria y ataques de 
ira o comportamiento esquizofrénico.12 La to-
mografía computada es útil para el diagnóstico 
y seguimiento porque puede evidenciar calcifi-
caciones intracraneanas, bilaterales, falciformes 
en el lóbulo temporal y la amígdala a partir de 
los 10 años de edad.12 Estas calcificaciones se 
consideran patognomónicas.

En la histología cutánea en las etapas iniciales 
pueden encontrarse depósitos amorfos de ma-
terial hialino eosinofílico pálido en los capilares 
de la dermis papilar. Las lesiones con mayor 

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



S130

2021; 65 Suplemento 1

C
ua

dr
o 

2.
 T

ra
ta

m
ie

nt
os

 p
re

sc
ri

to
s 

en
 li

po
id

op
ro

te
in

os
is

 (c
on

tin
úa

 e
n 

la
 s

ig
ui

en
te

 p
ág

in
a)

 

Fá
rm

ac
o

A
ut

or
/a

ño
Tr

at
am

ie
nt

o
N

úm
er

o 
de

 
pa

ci
en

te
s

Ed
ad

D
os

is
D

ur
ac

ió
n/

 
se

gu
im

ie
nt

o 
de

l 
tr

at
am

ie
nt

o

Ef
ec

to
s 

ad
ve

rs
os

Ev
ol

uc
ió

n 
C

am
bi

os
 h

is
to

-
ló

gi
co

s 
po

st
ra

ta
m

ie
nt

o

A
ge

nt
e 

lip
ot

ró
pi

co

To
m

pk
in

s 
y 

co
l.15

19
54

A
ge

nt
e 

lip
ot

ró
pi

co
: 

lip
oc

ai
co

2
P1

: 3
2

P2
: 3

3
P1

: 2
4 

m
g

P2
: 1

0 
m

g

P1
: 2

0 
m

es
es

P2
: i

ng
es

ta
 

in
te

rm
ite

nt
e 

po
r 

9 
añ

os
(7

 m
es

es
, 8

 m
e-

se
s 

y 
2 

añ
os

) 

N
o 

re
po

rt
ad

os
P2

: d
ia

rr
ea

P1
: d

is
m

in
uc

ió
n 

de
 la

s 
pl

ac
as

, 
nó

du
lo

s 
en

 c
ar

a 
y 

la
bi

os
, p

ie
l 

m
ás

 s
ua

ve
 y

 fl
ex

ib
le

.
P2

: m
ej

or
ía

 p
ar

ci
al

 d
e 

le
si

on
es

 c
ut

án
ea

s 
pe

ro
 m

ay
or

 
ca

m
bi

o 
en

 le
si

on
es

 o
ra

le
s

P2
: b

io
ps

ia
 d

e 
fa

ri
ng

e 
si

n 
ca

m
bi

os

Q
ue

la
nt

es

W
on

g 
y 

co
l.16

19
88

D
im

et
ils

ul
-

fó
xi

do
1

41
40

-6
0 

m
g/

kg
/d

ía
3 

añ
os

H
al

ito
si

s 
ol

or
 a

jo
 

D
es

ap
ar

ic
ió

n 
de

 la
s 

pá
pu

la
s 

pa
lp

eb
ra

le
s,

 m
ej

or
ía

 e
n:

 
le

si
on

es
 c

ut
án

ea
s,

 r
on

qu
er

a 
y 

fu
nc

ió
n 

es
of

ág
ic

a

K
ay

a 
y 

co
l.14

20
02

D
-p

en
ic

ila
-

m
in

a
1

13
60

0 
m

g/
dí

a
2 

añ
os

M
ej

or
ía

 e
n 

el
 p

ru
ri

to
 , 

la
 in

du
-

ra
ci

ón
 d

e 
la

 p
ie

l y
 la

 r
on

qu
er

a

R
et

in
oi

de
s

G
ru

be
r 

y 
co

l.17

19
96

Et
re

tin
at

o
2

P1
: 3

6
P2

: 4
0

P1
: 0

.7
5-

1 
m

g/
kg

/d
ía

P2
: 0

.5
-1

 m
g/

kg
/d

ía

6 
m

es
es

 

M
ej

or
ía

 e
n 

le
si

on
es

 v
er

ru
-

go
sa

s,
 m

ay
or

 e
la

st
ic

id
ad

 
cu

tá
ne

a.
P1

: R
ec

aí
da

 a
 lo

s 
2 

m
es

es
 d

e 
su

sp
en

de
r 

tr
at

am
ie

nt
o

To
os

i y
 

Eh
sa

ni
18

20
09

A
ci

tr
et

in
a

1
3

0.
5 

m
g/

kg
/d

ía
1 

añ
o

M
ej

or
ía

 e
n 

la
 r

on
qu

er
a 

pe
ro

 li
ge

ra
 r

ed
uc

ci
ón

 e
n 

la
 

ap
ar

ic
ió

n 
de

 n
ue

va
s 

le
si

on
es

 
cu

tá
ne

as

A
ko

gl
u 

y 
co

l.19

20
11

A
du

lto
s:

 
A

ci
tr

et
in

a
A

du
lto

s 
: 2

P1
: 3

7
P2

: 3
9

A
du

lto
s:

 0
.3

 
m

g/
kg

/d
ía

P1
: 1

1 
m

es
es

 y
 

1.
5 

añ
os

P2
: 1

6 
m

es
es

P1
: M

ej
or

ía
 d

e 
le

si
on

es
, 

al
 s

us
pe

nd
er

 tr
at

am
ie

nt
o 

re
ca

íd
a.

P2
: R

ea
pa

ri
ci

ón
 d

e 
le

si
on

es
 

cu
tá

ne
as

P1
: D

is
m

in
u-

ci
ón

 d
e 

hi
pe

rq
ue

ra
to

si
s.

 
H

ia
lin

os
is

 s
in

 
ca

m
bi

os

G
ün

dü
z 

y 
co

l.20

20
12

A
ci

tr
et

in
a

1
21

0.
5 

m
g/

kg
/d

ía
6 

m
es

es
 

Pl
ac

as
 m

en
os

 in
du

ra
da

s
M

ej
or

ía
 d

e 
di

sf
on

ía
R

ec
aí

da
 a

l a
ño

N
o 

re
po

rt
ad

os

Dermatología Revista mexicana

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5434



S131

Godínez-Chaparro JA, et al. Lipoidoproteinosis en un paciente pediátrico

R
et

in
oi

de
s

D
er

tli
oğ

lu
 y

 
co

l.21

20
14

A
ci

tr
et

in
a

10
2-

20
0.

5 
m

g/
kg

/d
ía

2 
añ

os
 y

 e
n 

cu
rs

o

D
is

m
in

uc
ió

n 
de

-P
la

ca
s 

y 
pá

pu
la

s:
 7

 P
-D

is
fo

ní
a 

7 
P

-L
es

io
ne

s 
ve

si
cu

lo
sa

s 
3 

P
-Ú

lc
er

as
 o

ra
le

s 
3 

P
Pe

rs
is

te
nc

ia
 d

e 
le

si
on

es
 o

ra
le

s 
y 

cu
tá

ne
as

: 3
 P

2P
 d

is
m

in
uc

ió
n 

en
 

hi
pe

rq
ue

ra
to

si
s.

H
ia

lin
os

is
 s

in
 

m
od

ifi
ca

ci
ón

B
ak

ry
 y

 
co

l.13

20
14

A
ci

tr
et

in
a

1
2 

y 
4 

0.
5 

m
g/

kg
/d

ía
 

1 
añ

o
N

o 
re

po
rt

ad
os

M
ej

or
ía

 le
si

on
es

 c
ut

án
ea

s,
 

ca
vi

da
d 

or
al

 y
 d

is
fo

ní
a

Lu
o 

y 
co

l.22

20
16

A
ci

tr
et

in
a

2
P1

: 1
0

P2
: 8

 
0.

5 
m

g/
kg

/d
ía

6 
m

es
es

 
Se

qu
ed

ad
 d

e 
la

bi
os

 y
 b

oc
a,

 p
ie

l 
es

ca
m

os
a

A
liv

io
 d

e 
la

 r
on

qu
er

a.
Si

n 
al

iv
io

 d
e 

la
s 

le
si

on
es

 
cu

tá
ne

as
.

R
ec

id
iv

a 
a 

lo
s 

2 
m

es
es

 d
e 

su
sp

en
de

r 
tr

at
am

ie
nt

o

C
ar

ne
va

le
 y

 
co

l.23

20
17

A
ci

tr
et

in
a

1
17

0.
5 

m
g/

kg
/d

ía
6 

m
es

es

Su
sp

en
di

ó 
tr

at
a-

m
ie

nt
o 

po
r 

de
sa

-
rr

ol
lo

 d
e 

gr
an

ul
o-

m
as

 p
ió

ge
no

s

M
ej

or
ía

 e
n 

bl
ef

ar
iti

s 
m

on
ili

-
fo

rm
e,

 e
ng

ro
sa

m
ie

nt
o 

de
 la

 
pi

el
, l

es
io

ne
s 

ve
rr

ug
os

as
 y

 
di

sf
on

ía

Es
te

ro
id

es

A
ko

gl
u 

y 
co

l.19

20
11

N
iñ

os
: 

em
ol

ie
nt

es
 

y 
es

te
ro

id
es

 
tó

pi
co

s

N
iñ

os
: 2

P1
: 1

1
P2

: 8

C
an

tid
ad

 
tó

pi
ca

 n
o 

es
pe

ci
fic

ad
a

N
o 

lo
 m

en
ci

on
a

N
o 

lo
 m

en
ci

on
a

Z
ha

ng
 y

 
co

l.24

20
14

G
lu

co
co

rt
i-

co
id

es
1

12

1 
m

L 
be

ta
m

e-
ta

so
na

 le
si

o-
ne

s 
or

al
es

 
H

id
ro

co
rt

is
o-

na
 2

0-
25

 m
g/

m
2 s

c

B
et

am
et

as
on

a 
m

en
su

al
 p

or
 6

 
m

es
es

 y
 b

im
en

-
su

al
 p

or
 6

 m
es

es
H

id
ro

co
rt

is
on

a 
ca

da
 3

 d
ía

s 
po

r 
2 

añ
os

N
o 

se
 o

bs
er

va
ro

n
M

ej
or

ía
 e

n 
le

si
on

es
 c

ut
án

ea
s,

 
ro

nq
ue

ra
 y

 r
ig

id
ez

 

C
ua

dr
o 

2.
 T

ra
ta

m
ie

nt
os

 p
re

sc
ri

to
s 

en
 li

po
id

op
ro

te
in

os
is

 (c
on

tin
úa

 e
n 

la
 s

ig
ui

en
te

 p
ág

in
a)

Fá
rm

ac
o

A
ut

or
/a

ño
Tr

at
am

ie
nt

o
N

úm
er

o 
de

 
pa

ci
en

te
s

Ed
ad

D
os

is
D

ur
ac

ió
n/

 
se

gu
im

ie
nt

o 
de

l 
tr

at
am

ie
nt

o

Ef
ec

to
s 

ad
ve

rs
os

Ev
ol

uc
ió

n 
C

am
bi

os
 h

is
to

-
ló

gi
co

s 
po

st
ra

ta
m

ie
nt

o

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



S132

2021; 65 Suplemento 1

C
ua

dr
o 

2.
 T

ra
ta

m
ie

nt
os

 p
re

sc
ri

to
s 

en
 li

po
id

op
ro

te
in

os
is

 (c
on

tin
ua

ci
ón

)

Fá
rm

ac
o

A
ut

or
/a

ño
Tr

at
am

ie
nt

o
N

úm
er

o 
de

 
pa

ci
en

te
s

Ed
ad

D
os

is
D

ur
ac

ió
n/

 
se

gu
im

ie
nt

o 
de

l 
tr

at
am

ie
nt

o

Ef
ec

to
s 

ad
ve

rs
os

Ev
ol

uc
ió

n 
C

am
bi

os
 h

is
to

-
ló

gi
co

s 
po

st
ra

ta
m

ie
nt

o

D
er

m
oa

-
br

as
ió

n:
 

qu
ím

ic
a,

 
cr

io
ci

ru
gí

a,
 

lá
se

r

B
uc

ha
n 

y 
co

l.25

19
74

D
er

m
oa

-
br

as
ió

n,
 

pe
el

in
g 

y 
bl

ef
ar

op
la

s-
tia

16
Pe

el
in

g 
co

n 
Fe

no
l a

l 8
0%

18
 m

es
es

C
ar

a:
 M

ej
or

ía
 p

ar
ci

al
 c

os
-

m
ét

ic
a

Sh
ir

an
i27

C
ri

oc
ir

ug
ía

 
en

 á
re

a 
de

 
la

bi
os

1
24

2 
se

si
on

es
 d

e 
N

2O
 a

 -
63

°C
 

po
r 

1 
m

in
ut

o
1 

añ
o

Tr
at

am
ie

nt
o 

pa
ra

 z
on

a 
de

 
la

bi
os

 y
 le

si
on

es
 o

ra
le

s

R
os

en
th

al
26

19
97

Lá
se

r 
de

 
di

óx
id

o 
de

 
ca

rb
on

o 
en

 
bl

ef
ar

os
is

 
m

on
ili

fo
rm

e

1
21

Lá
se

r 
LX

20
SP

 
a 

1-
2 

W
 d

e 
po

te
nc

ia
1 

se
si

ón
H

em
at

om
as

 y
 

ed
em

a 
po

st
ra

ta
-

m
ie

nt
o

M
ej

or
ía

 c
os

m
ét

ic
a 

de
 b

le
fa

ro
-

si
s 

m
on

ili
fo

rm
e

Ç
al

ıs
ka

n 
y 

co
l.28

20
15

Lá
se

r 
Er

-
YA

G
4

P1
: 2

5
P2

: 2
3

P3
: 1

6
P4

: 2
0 

Pu
ls

os
 d

e 
10

0 
m

s 
en

 
fr

ec
ue

nc
ia

 d
e 

4-
15

 j/
cm

2

P1
 y

 P
2:

 2
 

se
si

on
es

 e
n 

24
 

m
es

es
P3

 y
 P

4:
 1

 s
es

ió
n 

en
 1

4 
m

es
es

 

En
 c

ar
a 

y 
pa

rp
ad

os
 m

ej
or

ía
 

de
 la

s 
le

si
on

es
 d

es
fig

ur
an

te
s 

y 
ci

ca
tr

ic
es

M
ad

ur
a 

y 
co

l.29

20
18

La
se

r 
C

O
2 

fr
ac

ci
on

al
 

y 
ra

di
of

re
-

cu
en

ci
a 

no
 

ab
la

tiv
a

1
19

Lá
se

r 
C

O
2:

 
Pu

ls
os

 d
e 

40
 m

J

8 
m

es
es

 
Lá

se
r 

C
O

2 :
 4

 
se

si
on

es
 

R
ad

io
fr

ec
ue

nc
ia

: 
6 

se
si

on
es

 

Si
n 

es
tu

di
o

C
ar

a 
en

 c
ic

at
ri

ce
s 

fa
ci

al
es

, 
m

ej
or

ía
 c

lín
ic

a 
y 

es
té

tic
a

P:
 p

ac
ie

nt
e.

Dermatología Revista mexicana

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5434



S133

Godínez-Chaparro JA, et al. Lipoidoproteinosis en un paciente pediátrico

de requerirse traqueotomía, pues los pacientes 
tienen mayor riesgo de obstrucción laríngea.2 

CONCLUSIONES 

La lipoidoproteinosis es un trastorno por depósito 
de material hialino eosinófilo PAS positivo que se 
asienta en diferentes órganos. Las lesiones cutá-
neas orientan al diagnóstico. Es una enfermedad 
rara y poco prevalente en nuestra población. El 
diagnóstico histológico es una gran herramien-
ta. El diagnóstico molecular permite precisar la 
mutación específica.
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dermatosis inflamatorias

Úlceras de la mucosa bucal asociadas 
con deficiencia de hierro

Resumen

ANTECEDENTES: Las deficiencias de micronutrientes en el organismo pueden 
afectar significativamente la mucosa bucal, causando gran morbilidad. Las lesiones 
bucales relacionadas con deficiencia nutricia se han descrito escasamente en la 
bibliografía. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 50 años de edad que cursó con úlceras superfi-
ciales, de fondo limpio e irregulares, en el paladar duro y blando como manifestación 
clínica de deficiencia de hierro sin anemia asociada que posteriormente progresó a 
anemia por deficiencia de hierro. 

CONCLUSIONES: Este tipo de lesiones bucales no se han reportado previamente en 
la bibliografía, por lo que el facultativo debe familiarizarse con estas manifestaciones 
para poder sospechar su diagnóstico.

PALABRAS CLAVE: Boca; vitamina B12; hierro; úlceras.

Abstract

BACKGROUND: Micronutrient deficiencies may significantly affect mouth mucosa, 
causing great morbidity. Oral lesions related to nutritional deficiencies are scarcely 
reported. 

CLINICAL CASE: A female patient with irregular superficial ulcers affecting hard and 
soft palate as a clinical manifestation of iron deficiency without anaemia and progres-
sion to iron deficiency anaemia.

CONCLUSIONS: This kind of oral lesions are not previously reported in the literature. 
Thus, physicians must be familiarized to these manifestations in order to suspect the 
diagnosis.

KEYWORDS: Mouth; Vitamin B12; Iron; Ulcers.
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ANTECEDENTES

La principal causa de anemia es la deficiencia 
de hierro, afecta a una tercera parte de la po-
blación mundial en países industrializados y en 
subdesarrollados.1 La deficiencia de hierro se 
define como una concentración sérica de hierro 
menor de 60 mg/dL.2 Se considera deficiencia de 
hierro sin anemia asociada cuando los depósitos 
de hierro son insuficientes, con concentraciones 
bajas de ferritina y del índice de saturación de 
transferrina, con valores normales de hemoglobi-
na3 sin afectarse la hematopoyesis;4 mientras que 
el diagnóstico de deficiencia de hemoglobina o 
anemia por deficiencia de hierro se establece, 
según los criterios de la Organización Mundial 
de la Salud, cuando la hemoglobina es menor 
de 13 g/dL en los hombres y menor de 12 g/dL 
en las mujeres. Diversas condiciones fisiológicas 
y patológicas pueden promover la deficiencia 
de hierro, como la pérdida sanguínea, la ma-
labsorción, algunas enfermedades crónicas y 
alteraciones genéticas.5 

La deficiencia de hierro puede provocar síntomas 
por la falta de hierro y por la anemia resultante. 
La deficiencia de hierro puede condicionar 
astenia, adinamia, disminución en la función 
cognitiva y sexual, entre otras implicaciones, 
repercutiendo en la calidad de vida y en la pro-
ductividad laboral.6 Las manifestaciones clínicas 
en anemias carenciales son polimórficas y de 
gravedad variable, desde leves, como fatiga, 
neuropatía sensorial, glositis atrófica (glositis de 
Hunter), con alteraciones de laboratorio como 
hipersegmentación de neutrófilos y macrocitosis, 
hasta alteraciones graves, que incluyen esclerosis 
combinada de la médula espinal, anemia hemo-
lítica e incluso pancitopenia.7-11

Las deficiencias nutricionales pueden afectar 
algunos o todos los tejidos de la boca, incluidos 
los dientes, el tejido periodontal, las glándulas 
salivales, las membranas mucosas y la piel peri-

bucal.12 Las manifestaciones en la mucosa bucal 
por deficiencia de nutrientes, específicamente 
por hierro, se han descrito poco en la bibliogra-
fía, por lo que el objetivo de este manuscrito es 
comunicar un caso con deficiencia de hierro y 
sus hallazgos asociados en la boca, atendidos 
en el Instituto Nacional de Ciencias Médicas y 
Nutrición Salvador Zubirán (Ciudad de México). 

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 50 años de edad, atendida 
en la consulta de patología bucal del Departa-
mento de Dermatología del Instituto Nacional de 
Ciencias Médicas y Nutrición Salvador Zubirán 
(INCMNSZ), por padecer úlceras crónicas de 
tres años de evolución en la mucosa bucal, que 
afectaban predominantemente el paladar duro.

Entre sus antecedentes de importancia destacó 
haber padecido melanoma a los 30 años de 
edad en el primer dedo de la mano izquierda 
con metástasis al ganglio epitroclear, tratado 
quirúrgicamente (amputación y disección gan-
glionar) y con quimioterapia no especificada, así 
como radioterapia durante seis meses en hospital 
particular, con remisión completa; resección de 
nevo en la región malar derecha, dislipidemia y 
alergia a la penicilina. 

En el año 2000 inició el cuadro clínico con odi-
nofagia y fiebre no cuantificada, acompañada 
de calosfríos y sudoración, por lo que acudió a 
un médico general quien diagnosticó candido-
sis oral e inició tratamiento con colutorios de 
bicarbonato y yodopovidona con alivio parcial 
de los síntomas. Ante la persistencia de las lesio-
nes, acudió a la institución hospitalaria en 2002 
donde recibió el diagnóstico de aftas recurrentes, 
administrándole talidomida a dosis de 100 mg 
al día durante tres meses en dosis de reducción 
sin mejoría; se agregó artralgia de predominio 
en los miembros inferiores. Por la extensión de 
las úlceras del paladar duro hacia el paladar 
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blando y sospecha de neoplasia maligna, fue 
referida a una institución oncológica donde se 
trató con esteroides sin mejoría; posteriormente 
se le realizó amigdalectomía con resultado de 
estudio histológico inespecífico, sin evidencia de 
enfermedad maligna, persistencia de úlceras do-
lorosas en el paladar y aparición de lesiones en 
la lengua, por lo que fue referida al INCMNSZ. 

En enero de 2003 refirió cursar con adenopatías 
cervicales intermitentes, xeroftalmia, xerosto-
mía y úlceras vaginales que remitieron con la 
administración de estrógenos locales, astenia, 
hipodinamia y gingivorragias ocasionales, sin 
pérdida de peso (estatura: 1.47 m, peso al in-
greso: 52.5 kg, peso habitual: 52 kg, peso ideal: 
45-54 kg, índice de masa corporal: 24.1 kg/m2); 
refirió realizar ejercicio moderado (caminata y 
trote 30 min al día los 7 días de la semana). Fue 
valorada por diversos especialistas en el INCMN-
SZ que le indicaron inicialmente colutorios de 
sucralfato (Medicina Interna); en el Servicio de 
Dental le realizaron toma de biopsia gingival 
con diagnóstico clínico presuntivo de aftosis e 
histológico resultante inespecífico (inflamación 
aguda y crónica), se le prescribieron aplicaciones 
tópicas de clorhexidina, sin mejoría. 

En el servicio de Patología bucal del De-
partamento de Dermatología se le detectó 
inicialmente una úlcera de 0.5 cm en el dorso 
lingual y otra similar en el paladar duro a nivel 
central, irregulares, superficiales, con fondo 
limpio; así como una úlcera por biopsia previa 
en proceso alveolar y cicatriz quirúrgica extensa 
en la región amigdalina, sin evidencia clínica de 
aftas recurrentes, pero con úlceras sugerentes 
asociadas con lupus eritematoso (Figura 1A). Se 
tomó biopsia de la zona palatina para estudio 
histológico de rutina e inmunofluorescencia y se 
solicitaron análisis serológicos inmunológicos, 
indicándose pimecrolimus tópico, con alivio 
completo de las lesiones a las cuatro semanas 
de tratamiento y recaída al siguiente mes (sep-

tiembre de 2003). Los hallazgos histológicos 
se muestran en la Figura 2, con resultados de 
laboratorio inmunológicos negativos para lupus 
eritematoso, con glucosa: 113 mg/dL y destacó 
una concentración de hemoglobina dentro de 
parámetros adecuados (14.3 g/dL).

Posteriormente, el alivio de las úlceras fue solo 
parcial, con remisiones y exacerbaciones in-
termitentes (Figuras 1B y C), con indicación de 
medidas generales de lubricación y protección 
(con almagato tópico 5 mL en colutorios PRN), 
hidratación y eliminación de irritantes por parte 
de Patología bucal, pero, fue tratada de manera 
simultánea por el servicio de Dental que indicó 
múltiples medidas tópicas, entre las que destaca-
ban la administración nuevamente de esteroides 
(Kenalog®), de ácido tánico y antisépticos no 
especificados sobre las úlceras, que ocasionaron 
quemadura de mucosas, necrosis y exposición 
ósea en las áreas ulceradas (Figuras 1D y E), lo 
que empeoró el cuadro. Fue valorada también 
por padecer un cuadro tusígeno y una úlcera irre-
gular, de 1.5 cm de diámetro, de fondo necrótico, 
en la pared faríngea y úlceras antroduodenales 
por los Departamentos de Otorrinolaringología y 
Gastroenterología, respectivamente, con toma de 
nuevas biopsias por cada servicio, con diagnós-
ticos histológicos inespecíficos en ambos casos; 
recibió tratamiento con antiácidos (omeprazol 
40 mg al día) y diclofenaco 1000 mg. PRN, con 
alivio de la úlcera antroduodenal y faríngea.

Cuatro años después fue revalorada por el ser-
vicio de Patología bucal por padecer úlceras y 
erosiones que variaban entre 0.5 y 1 cm de diá-
metro máximo, de características similares a las 
observadas inicialmente, adicionándose atrofia y 
palidez de las mucosas, con impresión diagnós-
tica de úlceras asociadas con deficiencia nutricia 
(Figura 1F). Se indica suspender todo manejo bu-
cal administrado, solicitándose nuevos estudios 
de laboratorio que detectaron concentraciones 
bajas de hierro [hemoglobina: 13.1 g/dL, fe-
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rritina: 6.2 ng/mL (normal > 16 ng/mL), hierro 
sérico: 38 µg/dL (normal > 60 µg/dL)], así como 
valores limítrofes bajos de vitamina B12: 228 pg/
mL (normal 180-914 pg/mL), con alteraciones 
en el perfil tiroideo (T4: 139.05 nmol/L) y en el 
examen general de orina (sangre con huellas/µL, 
eritrocitos 8.6 cél/µL, bacterias 195.4 bact/camp, 
bacterias 1085.5 bact/µL), reiniciándose medidas 
generales, con colutorios de almagato (5 mL/
PRN), complemento vitamínico (Stresstabs®) y 
alivio franco del cuadro a los cinco meses del 
seguimiento (Figura 1G). 

Después manifestó enfermedad ácido péptica 
asociada con Helicobacter pylori, diabetes 

mellitus y anemia por deficiencia de hierro, 
requiriendo hierro IV que fue suspendido por 
intolerancia, con formación de erosiones en la 
boca, que controlaba la paciente administrando 
ocasionalmente polivitamínico (Autrin® 600 en 
tabletas, una al día). En 2013 tuvo nuevamente 
concentraciones bajas de hierro (hemoglobina: 
11.5 g/dL), detectándose sangre oculta en he-
ces y aparición de nuevas lesiones ulcerativas 
bucales similares a las descritas; en estudios de 
imagen se detectó estenosis duodenal (asa II) y 
cicatriz en píloro, asociadas con AINES (adminis-
tración intenso de naproxeno por motu proprio), 
se le indicó cambio por paracetamol, plan de 
alimentación con provisiones de alto contenido 
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Figura 1. Cuadro clínico. A. Úlcera superficial, fondo limpio, de borde irregular, ligeramente blanquecino en la 
unión del paladar duro y blando. B-C. Erosiones y úlceras superficiales irregulares de bordes angulados y fondo 
limpio en el paladar duro, algunas semejan infección herpética. D. Necrosis de la mucosa con exposición ósea 
palatina. E. Placas blancas irregulares en la mucosa labial y alveolar por quemadura posaplicación de tópicos 
irritantes indicados por odontólogos. F. Palidez de la mucosa con fisuras linguales, placas amarillentas con hi-
pertrofia de papilas filiformes (lengua vellosa), que alternan con atrofia de las mismas en los bordes y la punta 
lingual, así como úlcera redondeada de fondo limpio en el dorso. G. Cicatrización completa de la úlcera, con 
formación incipiente de papilas en la punta lingual después del tratamiento.

A               B      C

D     E          F                 G
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La deficiencia de hierro sin anemia asociada 
per se puede conducir a la atrofia de la mucosa 
bucal, debido a que el hierro es un elemento 
esencial para el funcionamiento normal de las 
células epiteliales bucales, alterando su tasa de 
recambio epitelial. Los pacientes con anemia por 
deficiencia de hierro, al tener concentraciones 
bajas de hemoglobina, transportan oxígeno 
insuficiente hacia la mucosa bucal, generando 
no sólo una mucosa atrófica sino inmadura.17 
Asimismo, las estructuras anatómicas de la boca 
con rápido crecimiento y recambio celular se 
exponen cotidiana y repetidamente a factores 
locales irritantes de origen químico, mecánico, 
térmico e infeccioso, lo que incrementa el riesgo 
de sufrir daños prematuros ante una deficiencia 
nutricia.18

En términos clínicos, los signos y síntomas 
bucales en la deficiencia de hierro sin anemia 
asociada y de la anemia por deficiencia de hie-
rro pueden incluir una mucosa bucal atrófica 
con aspecto terso o plano del dorso lingual que 
favorece su ruptura y consecuente aparición de 
úlceras.19 De manera simultánea, un número 
significativo de los pacientes con deficiencia de 
hierro cursan a menudo con queilitis angular, 
palidez, sensación de ardor o adormecimiento 

en hierro, pero la paciente tuvo apego parcial a 
la prescripción dietética, por lo que se reinició 
sulfato ferroso de manera permanente a dosis 
bajas (200 mg/d durante la ingesta de alimentos, 
con administración simultánea de antiácido), 
con lo que finalmente se observó control total 
de las úlceras bucales, con recuperación de la 
mucosa bucal ante concentraciones adecuadas 
de hierro (hemoglobina: 14.6 g/dL, ferritina: 
35 ng/mL, hierro sérico: 79 µg/dL). La evolución 
de la paciente se resume en la Figura 3. 

DISCUSIÓN

La estrategia para establecer el diagnóstico de 
deficiencia de hierro sin anemia asociada o 
de anemia por deficiencia de hierro incluye el 
interrogatorio clínico, examen físico básico y la 
selección cuidadosa de estudios complementa-
rios.13 La cavidad oral es, a menudo, uno de los 
primeros sitios en manifestar signos clínicos de 
deficiencia de hierro y enfermedad sistémica; 
debido, en parte, a la rápida tasa de recambio 
de células epiteliales en las membranas mucosas 
de la boca (3 a 7 días) en comparación con la 
piel (hasta 28 días); por lo que su exploración 
puede ser útil para formular un diagnóstico 
temprano.14-17 

Figura 2. Imágenes histológicas (hematoxilina y eosina). A. El corte muestra un patrón psoriasiforme, con pa-
raqueatosis y edema de la dermis papilar, con infiltrado inflamatorio linfocitario perivascular superficial (10X). 
B. En un extremo se observa palidez del estrato granuloso con queratinocitos necróticos (10X). C. Se observa 
en el epitelio vacuolización del citoplasma con queratinocitos necróticos y exocitosis de neutrófilos (40X).
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de la mucosa bucal con disgeusia;17,19 incluso 
puede manifestarse pagofagia (hábito de ingesta 
de hielo), que puede conducir a daño gingival.6 
En la anemia por deficiencia de hierro también 
pueden sobrevenir otros datos clínicos, como 
ataque al estado general con fatiga, astenia, 
adinamia, fiebre o palpitaciones.20 Otros ha-
llazgos comunes son efluvio telógeno, cambios 
de coloración en el tallo del pelo y síndrome de 
piernas inquietas.21,22 Los signos por deficiencia 
de hierro además incluyen defectos importantes 
en los lechos ungueales, como líneas de Mees, 
coiloniquia y uñas quebradizas.22,23 Como estos 
signos y síntomas son inespecíficos y con fre-
cuencia no están presentes, la sospecha inicial 
para la identificación de deficiencia de hierro 
generalmente proviene del laboratorio, con 
anemia microcítica o anemia normocítica, que 
desencadena un estudio más definitivo.6

Es probable que nuestra paciente desde el inicio 
de su padecimiento cursara con úlceras bucales 
asociadas con deficiencia de hierro sin anemia 
asociada, con retraso en su diagnóstico ante la 
ausencia franca de otras manifestaciones clíni-
cas y de estudios de laboratorio solicitados que 
lo sugirieran; la posterior palidez y atrofia de 
mucosas, aunadas a los cuadros ulcerativos, fa-
vorecieron clínicamente la sospecha diagnóstica 
de deficiencia nutricia. Las cifras de hemoglobina 
obtenidas en la paciente iniciales y al momento 
del diagnóstico estaban en valores adecuados; sin 
embargo, el diagnóstico de deficiencia de hierro 
sin anemia asociada se estableció con los valores 
serológicos alterados del perfil de hierro.

En el sujeto con deficiencia nutricia es común 
la deficiencia sincrónica de varios nutrimen-
tos.19 En nuestro caso, si bien en un inicio las 

Figura 3. Evolución de la paciente.
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úlceras bucales coincidieron serológicamente 
con deficiencia de hierro sin anemia asociada 
y concentraciones limítrofes bajas de vitamina 
B12, la aparición de nuevos cuadros ulcerativos 
manifestados por la paciente se correlacionó 
siempre con concentraciones bajas en la ciné-
tica del hierro y con una respuesta terapéutica 
satisfactoria ante la administración única del su-
plemento de hierro, lo que confirmó su relación 
con este micronutrimento. 

Las úlceras en la boca suelen ser de difícil diag-
nóstico. Las úlceras en la mucosa masticatoria 
palatina asociadas con concentraciones bajas de 
hierro son un dato clínico vagamente descrito 
en la bibliografía20,21 porque se asocian poco 
con las deficiencias nutricias. La localización 
de las úlceras en el paladar duro de nuestro 
caso resalta entre los datos clínicos iniciales, 
persistentes y más sintomáticos, sugiriéndose 
originalmente múltiples posibilidades diagnós-
ticas incorrectas; destaca entre éstas, que varios 
facultativos consideraron el diagnóstico de aftas 
recurrentes bucales, a pesar de que la manifesta-
ción clínica de las aftas recurrentes justamente 
no se observa en la mucosa masticatoria (paladar 
duro y encía).22 En consecuencia, se prescribie-
ron tratamientos incorrectos, algunos incluso 
empíricos con sustancias tópicas irritantes o la 
administración insistente y recurrente de esteroi-
des, que generaron mayor atrofia y retraso en la 
cicatrización, así como procedimientos quirúrgi-
cos innecesarios, lo que favoreció la iatrogenia, 
cronicidad y recurrencia de las lesiones.

Durante el abordaje de nuestra paciente por parte 
de Patología bucal, se buscaron exhaustivamente 
otras posibilidades diagnósticas, como afeccio-
nes inflamatorias, infecciosas o farmacológicas, 
que pudieran ocasionar el cuadro observado 
en la paciente, sin encontrar alguna otra causa 
que contribuyera a sus manifestaciones. Ante la 
sospecha clínica diagnóstica inicial de un cuadro 
reumatológico (por ejemplo, lupus eritematoso o 

enfermedad de Behҫet), los estudios específicos 
inmunológicos y la histopatología descartaron 
estas posibilidades diagnósticas. Asimismo, la 
recurrencia de lesiones ulcerativas ante cada des-
censo en las concentraciones de hierro confirmó 
la asociación de las úlceras con la deficiencia 
de este micronutriente. Otros diagnósticos di-
ferenciales a considerar en este caso incluyen 
principalmente herpes simple, liquen plano 
erosivo, enfermedad celíaca, penfigoide, pénfigo 
vulgar, sífilis, reacción de hipersensibilidad y 
diferentes deficiencias nutricias, entre otros.23 

La deficiencia de hierro está comúnmente 
relacionada con el sistema digestivo por ma-
labsorción o sangrado crónico.24 En nuestra 
paciente la ingesta escasa de alimentos de origen 
animal, principalmente carne magra, aunada a 
la pérdida sanguínea del tubo gastrointestinal, 
pudieron haber sido las causas de la disminu-
ción paulatina en las reservas de los nutrientes, 
complicándose con la aparición subsecuente de 
lesiones bucales ulcerativas, que disminuyeron 
la ingesta de alimentos y empeoraron el cuadro 
clínico. La administración complementaria con 
hierro generalmente se prescribe para prevenir 
la anemia por deficiencia de hierro en pobla-
ciones en riesgo y para tratar a pacientes con la 
enfermedad diagnosticada, e incluye el sulfato 
ferroso, el gluconato ferroso y el fumarato fe-
rroso. Se ha descrito que ninguna presentación 
parece ser mejor que otra, la dosis recomendada 
habitualmente es de 325 mg (que corresponden 
a 65 mg de hierro elemental) tres veces al día. Sin 
embargo, se ha observado que dosis más bajas, 
por ejemplo 200 mg dos veces al día, parecen 
ser eficaces y se asocian con menos efectos 
secundarios.25,26 En nuestra paciente, la intole-
rancia gástrica al hierro fue un inconveniente 
importante para llevar a cabo el tratamiento de 
la deficiencia de hierro y consecuentemente de 
sus úlceras bucales, por lo que se requirió una 
administración a dosis bajas de hierro junto con 
antiácidos, lo que disminuye la absorción del 
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hierro y retrasa la obtención de concentraciones 
adecuadas, pero se tolera su administración y se 
controlan finalmente las lesiones.

CONCLUSIONES

Las manifestaciones clínicas de nuestra pa-
ciente favorecieron la sospecha diagnóstica 
de deficiencia de nutrientes elementales para 
el mantenimiento de la integridad de la mu-
cosa bucal, solicitándose análisis específicos 
de laboratorio que confirmaron el diagnóstico 
por deficiencia de hierro; por lo que en casos 
similares es recomendable el estudio exhaustivo 
del paciente, el envío al patólogo bucal experi-
mentado, iniciar la remoción de los agentes que 
puedan estar implicados en el daño mucoso o 
interfiriendo con la recuperación de la misma, 
así como su revaloración continua. Ante la coe-
xistencia de signos de atrofia en la mucosa bucal 
y úlceras en el paladar duro, debe considerarse 
la deficiencia de hierro como una posibilidad 
diagnóstica.

Las descripciones de las manifestaciones en la 
mucosa bucal por deficiencias nutricionales, 
específicamente por hierro, son escasas y no 
suelen corroborarse histológicamente. Este ma-
nuscrito pretende adicionar información clínica 
y microscópica de este tipo de pacientes para 
favorecer su diagnóstico en la práctica clínica. 

Agradecimientos

Los autores agradecemos a Jenny Maldonado 
Molina PLN su asistencia técnica. 

REFERENCIAS

1. Camaschella C. Iron-deficiency anemia. N Engl J Med 
2015; 372: 1832-43. http://www.nejm.org/doi/10.1056/
NEJMra1401038.

2. Shine J. Microcytic anemia. Am Fam Physician 1997; 55: 
2455-62. 

3. González-Alayón C, Pedrajas-Crespo C, Marín-Pedrosa S, 
Benítez JM, et al. Prevalencia de déficit de hierro sin anemia 
en la enfermedad inflamatoria intestinal y su impacto en 
la calidad de vida. Gastroenterol Hepatol 2017; 41: 22-9. 
http://dx.doi.org/10.1016/j.gastrohep.2017.07.011.

4. Clénin GE. The treatment of iron deficiency without 
anaemia (in otherwise healthy persons ). Swiss Med Wkly 
2017; 147: 1-17. 

5. Lopez A, Cacoub P, Macdougall IC, Peyrin-Biroulet L. 
Iron deficiency anaemia. Lancet 2016; 387: 907-16. doi. 
10.1016/S0140-6736(15)60865-0. 

6. Auerbach M, Adamson JW. How we diagnose and treat 
iron deficiency anemia. Am J Hematol 2016; 91: 31-8. doi. 
10.1002/ajh.24201.

7. Stabler SP, Allen RH, Savage DG, Lindenbaum J. Clinical 
spectrum and diagnosis of cobalamin deficiency. Blood 
1990; 76: 871-81. 

8. Andres E, Affenberger S, Vinzio S, Kurtz J, et al. Food-
cobalamin malabsorption in elderly patients: clinical ma-
nifestations and treatment. Am J Med 2005; 118: 1154-9. 
doi. 10.1016/j.amjmed.2005.02.026. 

9. Dharmarajan T, Adiga G, Norkus E. Vitamin B12 deficiency. 
Recognizing subtle symptoms in older adults. Geriatrics 
2003; 58: 7-8. 

10. Andres E, Affenberger S, Zimmer J, Vinzio S, et al. Current 
hematological findings in cobalamin deficiency. Clin Lab 
Haematol 2006; 28: 50-6. 

11. Carmel R, Sarrai M. Diagnosis and management of clinical 
and subclinical cobalamin deficiency: advances and con-
troversies. Curr Hematol Rep 2006; 5: 23-33. 

12. Thomas D, Mirowski G. Nutrition and oral mucosal disea-
ses. Clin Dermatol 2010; 28: 426-31. 

13. Abramson S, Ambramson N. “Common” uncommon ane-
mias. Am Fam Physician 1999; 59: 851-8. 

14. Touger-Decker R. Oral manifestations of nutrient deficien-
cies. Mt Sinai J Med 1998; 65: 355-61. 

15. Touger-Decker R, Mobley C. Position of the Academy of Nu-
trition and Dietetics: oral health and nutrition. J Acad Nutr 
Diet 2013; 113: 693-701. doi. 10.1016/j.jand.2013.03.001. 

16. Radler D, Lister T. Nutrient deficiencies associated with 
nutrition-focused physical findings of the oral cavity. Nutr 
Clin Pr 2013; 28: 710-21. doi. 10.1177/0884533613507284.

17. Sun A, Chen HM, Cheng SJ, Wang YP, et al. Significant as-
sociation of deficiencies of hemoglobin, iron, vitamin B12, 
and folic acid and high homocysteine level with recurrent 
aphthous stomatitis. J Oral Pathol Med 2015; 44: 300-5. 
http://dx.doi.org/10.1016/j.jfma.2014.10.004.

18. Dreizen S. Oral indications of the deficiency states. Postgr 
Med 1971; 49: 97-102. 

19. Millward DJ. Nutrition, infection and stunting: the roles 
of deficiencies of individual nutrients and foods, and of 
inflammation, as determinants of reduced linear growth 

Dermatología Revista mexicana

https://doi.org/10.24245/dermatolrevmex.v65id.5435



S143

Esquivel-Pedraza L, et al. Úlceras de la mucosa bucal y deficiencia de hierro

of children. Nutr Res Rev 2017; 30: 50-72. doi. 10.1017/
S0954422416000238. 

20. Singanayagam A, Gange N, Singanayagam A. Folate deficien-
cy presenting as pyrexia: a case report. Cases J 2008; 1: 275. 

21. Esquivel-Pedraza L, Mendez-Flores S, Cicero-Casarrubias 
A, Dominguez-Cherit J, et al. Nutritional deficiency–re-
lated oral and cutaneous lesions in an obese patient. 
Am J Dermatopathol 2018; 40: 52-6. doi. 10.1097/
DAD.0000000000000958.

22. Rogers R 3rd. Recurrent aphthous stomatitis: clinical cha-
racteristics and associated systemic disorders. Semin Cutan 
Med Surg 1997; 16: 278-83. 

23. Cunha SF, Melo DA, Braga CB, Vannucchi H, et al. Papillary 
atrophy of the tongue and nutritional status of hospitalized 

alcoholics. An Bras Dermatol 2012; 87: 84-9. https://doi.
org/10.1590/S0365-05962012000100010.

24. Moreno-Chulilla J, Romero-Colás M, Gutiérrez-Martín 
M. Classification of anemia for gastroenterologists. 
World J Gastroenterol 2009; 15: 4627-37. doi. 10.3748/
wjg.15.4627.

25. Goddard A, James M, McIntyre A, Scott B. Guidelines for 
the management of iron deficiency anaemia. Gut 2011; 
60: 1309-16. 

26. Patela K, Memona Z, Mazurkiewicz R. Management of iron-
deficiency anemia on inpatients and appropriate discharge 
and follow-up. J Hematol 2020; 9: 5-8. doi. https://doi.
org/10.14740/jh626.

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



S144 www.nietoeditores.com.mx

dermatosis inflamatorias

Tratamiento de la enfermedad de 
Darier con metotrexato

Resumen

ANTECEDENTES: La enfermedad de Darier, también conocida como disqueratosis 
folicular, tiene herencia autosómica dominante con penetrancia completa y expresivi-
dad variable. La causa de esta enfermedad es la mutación del gen ATP2A2 localizada 
en el brazo largo del cromosoma 12 que codifica a la isoforma 2 de bomba ATPasa 
calcio (SERCA2) del retículo sarcoplásmico. En términos clínicos, se caracteriza por 
pápulas queratósicas, foliculares y perifoliculares; color piel, pardo-amarillentas o 
marrón grisáceas, localizadas predominantemente en áreas seborreicas, aunque puede 
afectar las uñas y las mucosas. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 57 años de edad, que inició su dermatosis a los 
10 años de edad con manchas eritematosas y costras en el cuello que posteriormente 
se diseminaron a la cara, los brazos, el abdomen y las piernas. Desde su diagnóstico 
recibió múltiples tratamientos orales y tópicos, con administración prolongada de 
retinoide sistémico con mínima mejoría. Ante lo recalcitrante de su padecimiento se 
indicó tratamiento con metotrexato 10 mg a la semana, se dio segumiento con estudios 
de laboratorio, a los 6 meses tuvo mejoría clínica del 80% con disminución del eritema, 
escama, prurito, ardor y fisuras. 

CONCLUSIONES: Si bien la paciente tuvo buena respuesta al tratamiento, el segui-
miento de estos pacientes en muy importante debido a lo crónico de esta dermatosis. 

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Darier; metotrexate.

Abstract

BACKGROUND: Darier disease, also known as follicular dyskeratosis, has autosomal 
dominant inheritance with full penetrance and variable expressivity. The cause of this 
disease is the mutation of the ATP2A2 gene located on the long arm of chromosome 
12 that encodes the ATPase calcium pump 2 (SERCA2) isoform of the sarcoplasmic 
reticulum. Clinically it is characterized by keratotic, follicular and peripheral papules; 
skin color, yellowish brown or grayish brown, located predominantly in seborrheic 
areas, although it can affect nails and mucosa.

CLINICAL CASE: A 57-year-old female patient who started her dermatosis at 10 years 
old with erythematous spots and crusts on the neck that later spread to the face, 
arms, abdomen and legs. She received multiple oral and topical treatments since 
her diagnosis, with prolonged use of systemic retinoid with minimal improvement. 
Therefore, due to the recalcitrant nature of her disease, treatment with methotrex-
ate 10 mg/week was indicated, followed up with laboratory studies at 6 months, 
she presented a clinical improvement of 80% due to a decrease in erythema, scale, 
pruritus, burning and fissures. 

CONCLUSIONS: Although the patient presented a good response to treatment, the 
follow-up of these patients is very important due to the chronic nature of this dermatosis.

KEYWORDS: Darier disease; Methotrexate.
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ANTECEDENTES

La enfermedad de Darier, también conocida 
como disqueratosis folicular, descrita por pri-
mera vez en 1889 por Darier y White, tiene un 
modo de herencia autosómico dominante con 
penetrancia completa y expresividad variable. 
La causa de esta enfermedad es la mutación 
del gen ATP2A2 localizado en el brazo largo 
del cromosoma 12 (12q 23- 24,1), codifica a la 
isoforma 2 de bomba ATPasa calcio (SERCA2) 
del retículo sarcoplásmico, responsable de la 
regulación de las señales dependientes de calcio. 
Se ha demostrado que la inhibición selectiva 
de esta bomba interfiere con la formación de 
uniones intercelulares y la adhesión celular. Sin 
embargo, no está totalmente dilucidado aún el 
mecanismo por el que la pérdida de la función 
de la SERCA 2 da origen a la enfermedad.1,2,3

La enfermedad de Darier se manifiesta entre la 
primera y segunda décadas de la vida, con un 
pico de aparición en la pubertad. La distribución 
por sexo es de predominio masculino (2:1). 
En términos clínicos, se distingue por pápulas 
queratósicas, foliculares y perifoliculares, color 
piel, pardoamarillentas o marrón grisáceas, 
localizadas predominantemente en áreas 
seborreicas, aunque pueden ubicarse en cual-
quier topografía. Las lesiones pueden confluir 
especialmente en pliegues formando placas 
hipertróficas, verrugosas y malolientes como 
consecuencia de la sobreinfección bacteriana. 
En el dorso de las manos y los pies aparecen 
pápulas aplanadas. En las palmas y las plantas 
se observa queratodermia punctata o difusa.1,4,5 
La afección ungueal puede afectar al 60% de los 
pacientes, se manifiesta como líneas longitudi-
nales rojizas, blancas o ambas, hiperqueratosis 
subungueal dolorosa, adelgazamiento de la 
placa ungueal con escotadura en “V” del borde 
distal y hemorragias subungueales.1 El daño de 
la mucosa oral se caracteriza por pápulas apla-
nadas, blanquecinas, milimétricas, de aspecto 

rugoso, asintomáticas, localizadas en el paladar 
duro, blando, las encías, la lengua y la mucosa 
yugal, ocasionalmente se encuentra hipertrofia 
gingival. Se ha descrito también afectación de la 
mucosa faríngea, laríngea, esofágica y anogeni-
tal. El daño ungueal, mucoso o ambos puede ser 
la única manifestación en la infancia.1,5,6 

Esta enfermedad frecuentemente se exacerba 
en verano, frente a la exposición a radiaciones 
ultravioletas, así́ como por traumatismos, in-
fecciones bacterianas y virales, especialmente 
herpes simple.1,5,6

La histopatología de la enfermedad de Darier 
se caracteriza en la epidermis por disqueratosis 
que lleva a la formación de cuerpos redondos 
y granos, acantólisis suprabasal que determina 
hendiduras y proliferaciones de papilas tapizadas 
por una sola capa de células basales, ascenden-
tes e irregulares en el interior de las mismas. 
También se observa hiperqueratosis, acantosis y 
papilomatosis. La dermis muestra un infiltrado 
inflamatorio crónico.7

El tratamiento puede ser local, sistémico, 
quirúrgico o combinado. En el tratamiento 
local, pueden prescribirse cremas con urea o 
ácido láctico para disminuir la hiperqueratosis 
y escama. La colonización bacteriana puede 
controlarse con limpieza de las lesiones con 
antisépticos o antibióticos tópicos, aunque en ca-
sos severos se requieren antibióticos sistémicos. 
Los retinoides tópicos son efectivos, aunque 
muy irritantes, por lo que deben prescribirse con 
precaución. Es importante instruir a los pacientes 
acerca de la necesidad de evitar la exposición 
solar, el calor o la sudoración excesiva para pre-
venir posibles exacerbaciones.8,9 El tratamiento 
sistémico se basa en la administración de reti-
noides orales. La acitretina se prescribe a dosis 
de 0.25 a 0.5 mg/kg al día (dosis inicial) y la 
isotretinoína se prescribe a dosis de 0.5 a 1 mg/
kg al día. Ambas parecen tener eficacia seme-
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jante, el beneficio es máximo al cabo de dos a 
tres meses. Las recurrencias de las lesiones luego 
de suspendido el tratamiento son habituales. 
Se desaconseja su administración permanente 
debido a los efectos colaterales.9-12 También se 
ha descrito la administración de corticosteroides 
y ciclosporina por vía sistémica, con resultados 
poco favorables. De manera excepcional, puede 
indicarse electrocoagulación, cirugía, láser o 
los tres.13,14

Existe la asociación de enfermedad de Darier con 
enfermedades reumatológicas, como espondilitis 
anquilosante, lupus eritematoso sistémico, sín-
drome de Sjögren y artritis reumatoide.15 

La administración de metotrexato se ha descrito 
en el tratamiento contra el síndrome de Sjögren 
asociado con enfermedad de Darier a dosis de 
20 mg/semana en el que el seguimiento a tres 
meses los síntomas y lesiones cutáneas se habían 
reducido significativamente.16 Por lo anterior, 
contra la enfermedad de Darier existen múltiples 
tratamientos tópicos y sistémicos; sin embargo, 
la variabiliad y respuesta clínica también son 
diversas en los pacientes. 

El diagnóstico diferencial incluye dermatitis 
seborreica (no afecta las uñas, las manos o los 
pies), enfermedad de Hailey-Hailey (no suele 
afectar las uñas), pénfigo, disqueratoma verruco-
so, verruciformis acroqueratosis de Hopf (suele 
manifestarse desde el nacimiento) y enfermedad 
de Grover (dermatosis acantolítica transitoria).17

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 57 años de edad, originaria 
y residente de Querétaro, México, casada, tenía 
una hija. Fue referida a nuestra consulta con diag-
nóstico de enfermedad de Darier. Antecedentes 
de importancia: hipertensa desde hacía 14 años 
en tratamiento con losartán 100 mg al día. Negó 
padecer diabetes, dislipidemia o alergias. 

Inició su dermatosis a los 10 años de edad con 
manchas eritematosas y costras en el cuello 
que posteriormente se diseminaron a la cara, 
los brazos, el abdomen y las piernas. Recorda-
ba haberse aplicado fórmulas magistrales con 
esteroide con alivio parcial. En 1990 recibió 
etretinato 10 mg al día (era traído de España 
por un familiar) con mejoría clínica mayor del 
50%. Debido a la dificultad de seguir con etre-
tinato en 1992 inició isotretinoína 20 mg al día 
con mejoría clínica del 50%, que recibía por 
periodos de 6 a 8 meses; sin embargo, mostró 
empeoramiento de su dermatosis al suspender 
isotretinoína a los 2 o 3 meses. Desde hacía un 
año tuvo empeoramiento, a decir de la paciente, 
había sido el peor momento de su dermatosis, 
por lo que aumentó la dosis de isotretinoína a 
60 mg al día, con mínimo alivio. 

Al ser valorada en la exploración física, se obser-
vó una dermatosis diseminada de predominio en 
áreas seborreicas, afectaba la cara, los brazos en 
la cara externa, el tronco anterior y posterior, la 
región submamaria y los muslos, con incontables 
pápulas queratósicas confluentes de aspecto 
seborreico que formaban placas medianas y 
grandes con eritema moderado, escama y fisuras; 
en la región palmoplantar tenía engrosamiento 
con escama amarillenta y pápulas aplanadas; 
con una superficie corporal afectada del 20%. 
En la región ungueal tenía escotadura en “V”, 
eritroniquia y estrías longitudinales. Todo lo 
anterior asociado con prurito moderado y dolor 
ardoroso. Figura 1

De acuerdo con la correlación clínica y antece-
dente ya conocido, el diagnóstico era compatible 
con enfermedad de Darier, por lo que se tomó 
biopsia de piel que reportó epidermis con hi-
perparaqueratosis, acantólisis con hendiduras 
suprabasales irregulares, con cuerpos redondos y 
granos (Figura 2), con lo que hizo la correlación 
clínico-patológica de enfermedad de Darier. La 
paciente ya estaba recibiendo isotretinoína a 
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Figura 2. A. Estudio histopatológico: capa córnea 
con paraqueratosis y restos celulares. La epidermis 
con acantólisis con hendiduras suprabasales irregu-
lares. HE 10x. B. En el acercamiento se observan las 
hendiduras, células acantolíticas, escasos cuerpos 
redondos. HE 60x.

Figura 1. Dermatosis diseminada a la cara, el tronco 
anterior y la región submamaria, con numerosas 
pápulas queratósicas confluentes que forman placas, 
con eritema moderado, escama y fisuras.

A

B
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dosis de 40 mg al día, por lo que se aumentó a 
60 mg al día más prednisona 30 mg al día du-
rante tres meses, con lo que tuvo alivio parcial 
del 30%; sin embargo, a pesar de continuar con 
el tratamiento, tuvo una nueva exacerbación. Al 
realizar el análisis de la bibliografía médica, se 
encontraron algunos reportes de la asociación 
de enfermedad de Darier con enfermedades 
reumatológicas en las que se prescribió meto-
trexato, con lo que tuvo alivio concomitante de 
su dermatosis, la administración de este medi-
camento es ampliamente conocida en nuestra 
especialidad, se prescribe en psoriasis, dermatitis 
atópica, pénfigo, con buen perfil de seguridad y 
eficacia; por lo anterior y previa realización de 
estudios de laboratorio (hemograma, pruebas de 
función hepática, renal y perfil de lípidos), al no 
haber contraindicación, se suspendió isotretinoí-
na y se continuó metotrexato a dosis de 10 mg 
a la semana. Se dio seguimiento estrecho con 
los estudios de laboratorio mencionados; a seis 
meses de seguimiento la paciente obtuvo mejoría 
clínica mayor del 80% dada por disminución del 
eritema, escama, prurito, ardor y fisuras. Figura 3

DISCUSIÓN

La enfermedad de Darier es una genodermatosis 
poco frecuente, por lo que es importante iden-
tificar sus lesiones características en la piel, las 
mucosas y las uñas.1 

Nuestra paciente tenía un cuadro clínico carac-
terístico de pápulas querátosicas confluentes que 
formaban placas en áreas seborreicas, como la 
cara, el tronco anterior y posterior y los pliegues 
submamarios. Las uñas son un sitio anatómico 
de suma importancia durante la exploración fí-
sica, en este caso se observó eritroniquia, estrías 
longitudinales y la clásica escotadura en “V”, sin 
afección de mucosas, lo que es poco frecuente 
y ocurre en el 10 al 15% con pápulas blancas 
umbilicadas en el paladar y las encías.18

Figura 3. Imágenes clínicas a los seis meses de se-
guimiento de tratamiento con metotrexato a dosis 
de 10 mg a la semana. Mejoría clínica mayor del 
80%, disminución del eritema, escama, prurito, 
ardor y fisuras.
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Sabemos que la enfermedad se asocia con la 
mutación del gen ATP2A2 localizado en el brazo 
largo del cromosoma 12 (12q 23- 24,1) codifica 
a la isoforma 2 de bomba ATPasa calcio (SERCA2) 
del retículo sarcoplásmico, responsable de la 
regulación de las señales de calcio dependien-
tes. Sin embargo, el mecanismo exacto por el 
que esta mutación genera las lesiones no está 
del todo claro.

En el estudio histopatológico de piel, en le-
siones papulares iniciales se observan lagunas 
alrededor de la capa basal, que se extienden 
de manera irregular a través de la capa de 
Malpighi. Pequeños grupos de células alre-
dedor de las lagunas comienzan a separarse, 
agrandándose y mostrando núcleos oscuros 
rodeados de citoplasma claro y anillos. Estos 
cuerpos redondos muestran queratinización 
parcial prematura, así como pequeñas células 
con citoplasma encogido en la parte superior 
de la epidermis, llamadas granos que suelen ser 
característicos en esta enfermedad. La disque-
ratosis y acantólisis ocurren preferentemente 
alrededor de las glándulas sudoríparas y saliva-
les, así como en las aperturas foliculares. A la 
microscopia electrónica se observan cambios 
en los tonofilamentos que se separan de los 
desmosomas.17,19 

No existe un tratamiento específico contra la 
enfermedad de Darier, actualmente consiste en 
mejorar las medidas generales del cuidado de 
la piel, identificar factores exacerbantes y foto-
protección adecuada. Con respecto al prurito, 
podemos prescribir antihistamínicos. En los ca-
sos leves, la variante segmentaria o ambos se ha 
reportado la prescripción de tratamiento tópico 
con retinoides, principalmente ácido retinoico, 
tazaroteno, adapaleno al 0.1% o ambos, asocia-
dos con emolientes y queratolíticos durante seis 
semanas. También se han prescrito antibióticos 
tópicos, calcipotriol y tacrolimus con respuesta 
variable.20 

En casos severos la administración de retinoide 
oral está indicada a dosis de 0.5 a 1 mg/kg al 
día, que son eficaces en la reducción del com-
ponente papuloso eruptivo y la hiperqueratosis 
palmoplantar; los resultados máximos se ob-
tienen a los dos o tres meses; sin embargo, se 
desaconseja su administración prolongada por 
los efectos secundarios. En casos resistentes se ha 
prescrito ciclosporina y esteroides sistémicos, en-
tre otros.17,18 De manera excepcional y de contar 
con el recurso puede usarse electrocoagulación, 
cirugía, láser o los tres.21 

El metotrexato es un fármaco que puede ser muy 
útil para tratar diferentes procesos cutáneos infla-
matorios y neoplásicos. Se ha descrito su eficacia 
en psoriasis, pitiriasis liquenoide aguda y vari-
celiforme, pénfigo, penfigoide, dermatomiositis, 
lupus eritematoso (lupus eritematoso sistémico 
y cutáneo subagudo), esclerodermia, vasculitis 
(de pequeño vaso, poliarteritis nudosa cutánea), 
pioderma gangrenoso, dermatitis atópica, sar-
coidosis y procesos linfoproliferativos (papulosis 
linfomatoide, micosis fungoide, síndrome de 
Sézary).22 El metotrexato se prescribe en el trata-
miento contra la psoriasis desde finales de 1950 
y sigue siendo uno de los tratamientos más pres-
critos a largo plazo en la psoriasis de moderada 
a grave, especialmente si existe artritis psoriásica 
acompañante. Su efectividad en el tratamiento 
contra la psoriasis se descubrió por casualidad 
en un paciente que estaba siendo tratado con 
metotrexato por su artritis reumatoide y en el que 
se observó que también se curaban sus lesiones 
de psoriasis.1 

Por lo anterior, y ante la experiencia con este 
fármaco, se decidió iniciar metotrexato a dosis 
de 10 mg a la semana, con lo que se obtuvo 
mejoría paulatina del 50% a 2 meses y mejoría 
mayor del 80% al cabo de 6 meses, a decir de 
la paciente, el mejor momento de su dermatosis. 
La paciente continúa en seguimiento por nuestro 
servicio.
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El pronóstico de esta enfermedad es crónico 
e impredecible, cursa con exacerbaciones y 
remisiones asociadas con múltiples factores 
exacerbantes, como sobreinfección bacteriana, 
exposición solar severa y, de igual forma, con la 
gran variabilidad clínica obtenida de los trata-
mientos actuales. 
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Tiña inflamatoria por Trichophyton 
erinacei. ¿Una enfermedad emergente?

Resumen

ANTECEDENTES: En tiempos modernos se ha incrementado el número de enfermedades 
zoonóticas causadas por erizos de tierra, lo que refleja la popularidad creciente de 
éstos como mascotas exóticas. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 12 años de edad con una tiña inflamatoria 
de la mano causada por Trichophyton mentagrophytes var erinacei, quien además 
padeció dermatofitides liquenoides, debido al contacto con un erizo pigmeo africano. 
El tratamiento prescrito fue antimicótico oral con remisión completa de las lesiones de 
la mano y de las estériles a distancia. 

CONCLUSIONES: En los últimos años se han incrementado los casos de este tipo 
de dermatosis porque se ha vuelto muy popular tener estos animales exóticos como 
mascotas, por lo que en caso de sospecha es importante realizar una adecuada historia 
clínica y exploración física minuciosa.

PALABRAS CLAVE: Erizo; tiña de la mano; Trichophyton mentagrophytes.

Abstract

BACKGROUND: In modern times the number of zoonotic diseases caused by ground 
hedgehogs has increased, reflecting its popularity as exotic pets. 

CLINICAL CASE: A 12-year-old male patient with an inflammatory tinea manuum caused 
by Trichophyton mentagrophytes var erinacei, and also dermatophytid lichenoid reaction 
due to the contact with an African pygmy hedgehog. The treatment prescribed was oral 
antifungal agent with complete response of the lesions of the hand and the sterile ones.

CONCLUSIONS: In recent years the cases of this type of dermatosis have increased 
because it has become very popular to keep these exotic animals as pets, so in case 
of suspicion it is important to carry out an adequate medical history and a thorough 
physical examination.

KEYWORDS: Hedgehog; Tinea manuum; Trichophyton mentagrophytes.
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ANTECEDENTES 

Las dermatofitosis o tiñas son causadas por hon-
gos llamados dermatofitos que pertenecen a los 
géneros Trichophyton, Microsporum y Epidermo-
phyton. Las especies de dermatofitos que afectan 
al hombre y a los animales son queratinofílicos. 
También por su origen y tropismo se clasifican 
en antropofílicos, zoofílicos y geofílicos. 

Los dermatofitos zoofílicos son los que afectan 
a los animales y por el contacto de éstos con 
el humano pueden afectarlo. Pueden dividirse 
en dos grupos: el primero afecta a los animales 
doméstico-urbanos (mascotas), provocando la 
mayor cantidad de tiñas en el humano por el 
contacto frecuente con ellos. El más comun es M. 
canis que tiene como reservorio natural a gatos y 
perros, es el causante del 80% de las tiñas de la 
cabeza, así como del 15% del cuerpo (México). 
El segundo grupo es el de animales domésticos 
de granjas y medios rurales, los cuales, salvo 
contadas excepciones, atacan a las personas. 
Los dermatofitos zoofílicos provocan un tipo de 
tiñas más agresivas, quizá por el escaso recono-
cimiento inmunológico que tienen las variantes 
antigénicas con respecto al sistema inmunitario 
humano.1

Trichophyton erinacei es un dermatofito zoofí-
lico perteneciente al complejo de Trichophyton 
mentagrophytes. Es el dermatofito más aislado 
en erizos con tasas de infección del 20 al 47%, 
aunque también se ha reportado transmisión 
por elefantes y de forma directa de humano a 
humano.2 El primer caso lo reportaron en 1960 
en Nueva Zelanda Smith y Marples.3

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 12 años de edad, escolar, 
originario y residente del Estado de México. 
Negó tener padecimientos alérgicos. Acudió 
por padecer una dermatosis de tres semanas 

localizada a la extremidad superior derecha, de 
la que afectaba la mano y de ésta, el dedo anu-
lar en todas sus caras, constituida por eritema, 
escama, vesículas y fisuras que confluían en una 
placa inflamatoria de bordes circunscritos. En el 
resto de la piel y los anexos tenía una segunda 
dermatosis con tendencia a la generalización 
que no afectaba la cara y las piernas, con nu-
merosas pápulas de aspecto liquenoide y huellas 
de rascado; evolución subaguda y pruriginosa 
(Figuras 1 y 2). Había recibido tratamiento 
previo con esteroide tópico de alta potencia y 
antibiótico local sin mejoría. Refirió contacto 
con una mascota exótica recién adquirida, un 
erizo pigmeo africano. 

Con la sospecha de una tiña inflamatoria de la 
mano se realizó examen directo y cultivo de 
las lesiones de la mano y el cuerpo. En la zona 
del dedo al examen directo se identificaron 
hifas alargadas con abundantes microconidios 
alargados y algunos redondos. La siembra en 
agar dextrosa Sabouraud a 27ºC durante 14 
días desarrolló una colonia blanquecina de 
aspecto pulverulento en el anverso, con un 
reverso color naranja-ocre a la difusión del 
pigmento (Figura 3). En las lesiones de cuerpo 
el examen fue negativo. Se estableció el diag-
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Figura 1. Aspecto clínico de la lesión. Eritema y es-
cama laminar que confluyen formando una placa de 
aspecto eccematoso. 
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nóstico final de tiña inflamatoria de la mano 
por Trichophyton erinacei con dermatofitides 
variedad liquenoide. 

Se identificaron lesiones similares en la piel del 
erizo adyacente a las púas (Figura 4), llevándolo 

a tratamiento con un veterinario. Se indicó ter-
binafina oral a dosis de 250 mg al día durante 
un mes, antihistamínico de tercera generación, 
emoliente inerte y jabón suave con remisión de 
la placa en su totalidad, así como de las lesiones 
a distancia.

Dermatología
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Figura 4. A. Atelerix albiventris. Lesiones adyacentes 
a las espinas. B. Placas inflamatorias en las patas 
delanteras.

Figura 3. A. Anverso del cultivo. Colonias blancas pulverulentas. B. Reverso del cultivo. Difusión naranja-ocre 
del pigmento. C. Examen directo. Hifas alargadas con microconidios alargados.

Figura 2. Dermatofítides liquenoides diseminadas con 
predominio en el tórax y las extremidades superiores. 

A                  B                  C

A               B
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DISCUSIÓN 

Los erizos son mamíferos de la subfamilia Eri-
naceinae, que cuenta con 17 especies descritas 
hasta el momento. El erizo de vientre blanco 
o de cuatro dedos (Atelerix albiventris) es una 
especie de mamífero originado en gran parte 
del África subsahariana. Las poblaciones tien-
den a esparcirse entre hábitats apropiados de 
sabana evitando zonas boscosas. Son capaces 
de transmitir varias zoonosis, ya sea presentando 
la enfermedad o actuando como portadores.4

Trichophyton mentagrophytes variedad erinacei 
está presente en el 38.9 al 44.7% en el erizo 
pigmeo africano y en el 20 al 80% en el erizo 
europeo. Puede aislarse en las espinas o en el 
vientre del erizo.3 Se manifiesta de forma asinto-
mática o como placas eritematoescamosas en la 
cara, las orejas o como pérdida de las espinas.5

Esta dermatofitosis puede transmitirse a los seres 
humanos por contacto directo, a través de heridas 
o por fomites, e incluso en relación con la existen-
cia de ácaros, porque se ha reconocido que éstos 
contribuyen a su diseminación. La topografía más 
frecuente incluso en el 76% de los casos es en las 
extremidades, especialmente las manos y las mu-
ñecas (la mano es la topografía más habitual).5 Es 
muy raro que se manifieste como tiña de la cara, 
barba, del cuerpo, querión de celso, onicomico-
sis o dermatofitides.4-9 En términos clínicos, se 
manifiesta como una dermatosis constituida por 
vesículas, pústulas o placas eritematoescamosas 
eccematosas muy pruriginosas. 

El diagnóstico en ocasiones se retrasa porque 
llega a confundirse con una dishidrosis (pompho-
lyx) o una dermatitis por contacto. Ambas son 
dermatosis de tipo inflamatorio muy comunes 
en las extremidades superiores. 

El diagnóstico se confirma con el cultivo que 
revela colonias color gris con una superficie 

pulverulenta con un centro de aspecto algo-
donoso, sobreelevado y un reverso brillante 
color amarillo a ocre. El estudio de secuen-
ciación genética del ADN ribosomal nuclear 
es el que se realiza para la confirmación de la 
especie; sin embargo, es costoso y de acceso 
limitado.4,5 

Los erizos están implicados en otras dermatosis, 
como urticaria de contacto y micobacteriosis 
atípicas. Por tanto, es importante el uso de 
protección al tener contacto directo con el 
animal con el fin de prevenir cualquier tipo de 
inoculación.10

El tratamiento tópico con antimicóticos es poco 
efectivo, lo mejor es prescribir tratamiento sisté-
mico con terbinafina o itraconazol. El esquema 
más prescrito y que ha demostrado mejor res-
puesta es la terbinafina, según los reportes de 
caso publicados. Asimismo, debe darse trata-
miento al animal infectado. Las tasas de curación 
son de, incuso, el 80%.4,5

Las dermatofitides o reacción “ide” consiste en 
una erupción cutánea a distancia, no parasitada, 
producida por una reacción de hipersensibili-
dad frente a una infección fúngica primaria por 
dermatofitos. Se desconoce su mecanismo fisio-
patológico; sin embargo, se sabe que los hongos 
tienen sustancias antigénicas en su estructura.11 
Las dermatofítides requieren tres criterios para 
su diagnóstico:12 

a. Infección por dermatofitos confirmada, 
generalmente una forma inflamatoria.      

b. Erupción a distancia de elementos no 
infecciosos, es decir, a diferencia de la 
lesión primaria, el examen directo y el 
cultivo son negativos.

c. Desapar ic ión espontánea de las 
dermatofítides tras la curación de la lesión 
fúngica primaria. 
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CONCLUSIONES

Se trata de una zoonosis rara y reemergente, es 
decir, una infección ya conocida que cambia 
de ubicación geográfica, cuya prevalencia au-
menta considerablemente. Se requiere un alto 
índice de sospecha porque puede confundirse 
con otro tipo de dermatosis inflamatorias, espe-
cialmente dishidrosis y dermatitis de contacto. 
En los últimos años se han incrementado los 
casos de este tipo de dermatosis porque se ha 
vuelto muy popular tener este tipo de animales 
exóticos como mascotas, por lo que en caso de 
sospecha es importante realizar una adecuada 
historia clínica y exploración física minuciosa.
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dermatosis infeCCiosas

Tiña hiperqueratósica causada por 
Nannizzia gypsea: manifestación 
atípica en un paciente con VIH

Resumen

ANTECEDENTES: Las infecciones por Nannizzia gypsea son poco frecuentes en todo 
el mundo; se caracterizan generalmente por placas eritematosas, escamosas con pús-
tulas, que pueden simular fácilmente diferentes dermatitis inflamatorias e infecciosas. 

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 47 años de edad, con diagnóstico de infección 
por VIH, vivía en condición de calle, hacía dos meses sufrió una caída de su propia 
altura provocando excoriaciones en el antebrazo izquierdo que evolucionaron a una 
placa de 20 x 10 cm, no dolorosas, levemente pruriginosas, con escamas y aspecto 
verrugoso. En el examen directo con hidróxido de potasio de las escamas se observaron 
filamentos ramificados de hongo dermatofito, se cultivó en agar dextrosa Sabouraud, 
se identificó macro y microscópicamente a N. gypsea. Se prescribió tratamiento con 
itraconazol 200 mg VO cada 12 horas, durante tres semanas, con lo que desapareció 
por completo la lesión. 

CONCLUSIONES: Los pacientes con VIH y dermatofitosis muestran lesiones con 
hiperqueratosis, descamación extensa, falta de bordes elevados y aclaramiento cen-
tral. La propagación sistémica de los hongos puede ocurrir más rápidamente debido a 
la incapacidad del sistema inmunológico celular para montar una respuesta inmuno-
lógica adecuada. Las manifestaciones pueden ser atípicas, diseminadas y difíciles de 
controlar y pueden imitar otras enfermedades. Por tanto, los estudios microbiológicos 
son fundamentales para establecer el diagnóstico y el tratamiento.

PALABRAS CLAVE: Tiña; Nannizzia gypsea; VIH.

Abstract

BACKGROUND: Nannizzia gypsea is an infrequent pathogen worldwide. Skin involve-
ment normally features scaly, erythematous plaques and pustules, often mimicking other 
infectious or inflammatory dermatitis. 

CLINICAL CASE: A 47-year-old male patient presented with a history of a 2-month of 
a scaly, non-tender, slightly pruritic, verrucous plaque on the left forearm, 20 x 10 cm, 
which developed after falling from his own height and suffering several excoriations 
on this area. The patient was homeless and had a history of HIV infection. On KOH 
examination, branched filaments and arthrospores were observed, corresponding to 
dermatophyte fungal elements. N. gypsea was identified on Sabouraud culture, both 
macroscopically and microscopically. Itraconazole 200mg BID was prescribed for three 
weeks, showing a complete therapeutic response. 

CONCLUSIONS: Patients with HIV and dermatophyte infection show hyperkeratotic, 
scaly, flat, clear-centered lesions. Atypical manifestations and systemic dissemination 
can occur rapidly due to the underlying immunosuppression. Therefore, microbiology 
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ANTECEDENTES

Los dermatofitos son un grupo de hongos pa-
rásitos de tejidos con queratina que afectan 
generalmente la piel y sus anexos. Entre ellos, 
Nannizzia gypsea1 (anteriormente Microsporum 
gypseum) es una especie geofílica, que tiene dis-
tribución mundial y rara vez causa enfermedad 
en humanos. Este hongo puede encontrarse en 
suelos contaminados y puede afectar a anima-
les como caballos, conejos, perros, gatos (que 
pueden ser portadores asintomáticos) y a seres 
humanos.2,3 

Las dermatofitosis causadas por N. gypsea gene-
ralmente sobrevienen con lesiones inflamatorias 
que afectan el estrato córneo, la piel cabelluda y 
rara vez se describen en onicomicosis.2,4 

La distribución y supervivencia de estos hongos 
en el suelo dependen de varios factores, ya sea 
abióticos (temperatura, luz, variaciones climáti-
cas, altitud) o bióticos (pH, nutrientes, humedad, 
humus, ácidos grasos, sales). Su aislamiento en 
áreas habitadas es consecuencia de la gran can-
tidad de productos orgánicos de desecho, tanto 
del hombre como de los animales.

Puede infectar tanto a niños como adultos. 
Cuando produce tiña de la cabeza, muestra 
una parasitación en el pelo tipo ecto-endotrix. 
Se han descrito formas poco frecuentes como 
tiña incógnito facial, tiña circinata de manos e 
hiperqueratosis subungueal debida a esta especie 

geofílica en pacientes con SIDA, también se ha 
documentado una erupción rara tipo favus en 
sujetos inmunodeprimidos.5,6 

Las lesiones causadas por N. gypsea se distin-
guen generalmente por placas eritematosas, 
escamosas con pústulas en el interior o en los 
bordes. Por tanto, pueden simular fácilmente 
diferentes dermatitis inflamatorias e infeccio-
nes secundarias. Puede manifestarse con otros 
patrones clínicos con aspecto esclerodermifor-
me, eccemátide, liquenoide, psoriasiforme o 
costroso.

Se han descritos brotes excepcionales por N. 
gypsea en Italia, Colombia, Brasil y España. Éstos 
pueden atribuirse a una virulencia específica 
del hongo, a una alta concentración del hongo 
en el suelo, a una baja resistencia del huésped 
o a coexistencia de lesión cutánea previa. Los 
bebés pueden ser especialmente vulnerables 
porque, además de jugar a menudo en el sue-
lo, pertenecen a un grupo de edad con mayor 
susceptibilidad a estas infecciones. Además, el 
aumento de mascotas domésticas provoca la 
contaminación del suelo y aumenta el riesgo 
de infección.4

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 47 años de edad, con 
diagnóstico de infección por VIH desde 2014, 
comenzó tratamiento antirretroviral dos años 
previos con tenofovir más emtricitabina más 

studies are of paramount importance to establish a precise diagnosis and an adequate 
treatment strategy. 

KEYWORDS: Tinea; Nannizzia gypsea; HIV.
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atazanavir-ritonavir pero abandonó la terapia 
siete meses previos. Su último conteo de linfo-
citos T CD4 fue de 8 células/mm3 y carga viral 
de VIH-1 de 3,899,512 copias/µL dos meses 
antes. El paciente vivía en condición de calle, 
con mal aseo personal, inició su padecimiento 
actual dos meses previos cuando sufre caída 
de su propia altura provocando excoriaciones 
en el antebrazo izquierdo que posteriormente 
evolucionaron a una dermatosis constituida por 
una placa de aproximadamente 20 x 10 cm, no 
dolorosa, levemente pruriginosa, con múltiples 
escamas amarillas de aspecto verrugoso que 
posteriormente evolucionaron a costras negruz-
cas. Figura 1

Clínicamente se sospechó una cromoblastomi-
cosis o micobacteriosis atípicas.

Se realizaron estudio micológico para mico-
bacterias e histopatológico. En el primero se 
retiraron por raspado algunas placas verrugosas 
con queratina; se realizó un examen directo 
con hidróxido de potasio (KOH) y se observó 
al microscopio gran cantidad de filamentos 
ramificados y artrosporados, además de der-
matofitoma, se cultivó a 28°C en agar dextrosa 
Sabouraud, desarrollando al cabo de 5 a 7 días 
una colonia polvosa de crecimiento radiado, 
color canela o ante (Figura 2); al estudio micros-
cópico de la cepa se observaron macroconidios 
con puntas redondas con 4 a 6 lóculos o septos 
en su interior. Figura 3

El reporte histopatológico con tinción de hema-
toxilina y eosina de una biopsia de las lesiones 
describió una úlcera de piel con abundantes 
pseudohifas con un fondo necrótico e infiltrado 
inflamatorio compuesto por polimorfonucleares 
y neutrófilos hasta la dermis papilar.

La tinción de Zielh-Neelsen y cultivos en 
Lowestein-Jensen para micobacterias resultaron 
negativos. 

Figura 1. Placa hiperqueratósica de aspecto verrugoso 
con costras negruzcas.

Con estos hallazgos se estableció el diagnóstico 
de tiña hiperqueratósica causada por Nannizzia 
gypsea en un paciente con VIH.

Se inició tratamiento con itraconazol a dosis de 
200 mg VO cada 12 horas, con lo que se obser-
vó mejoría a la semana de tratamiento; éste se 
continuó durante 14 días con lo que desapareció 
por completo la lesión. Figura 4 
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Figura 4. Curación clínica y micológica postratamien-
to (tres semanas).

Figura 3. Microcultivo con azul de metileno, macro-
conidios con puntas redondas con 4 a 6 lóculos o 
septos de Nannizia gypsea (40X).

Figura 2. Cultivo en agar dextrosa Sabouraud, colonias 
polvosas de crecimiento radiado de color canela o 
ante de Nannizia gypsea.

DISCUSIÓN

Los patrones de distribución geográfica de las 
dermatofitosis, su incidencia y causa están suje-
tos a la influencia de diversos factores climáticos, 

sociales y culturales, además de las migraciones, 
viajes y terapias antifúngicas. 

La especie N. gypsea produce infecciones en hu-
manos de forma esporádica, aunque en algunas 
regiones es endémica. En Cádiz, España, García-
Martos y colaboradores (1997-2003) aislaron 8 
cepas (6%) de N. gypsea de 1104 muestras de 
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diseminadas y difíciles de controlar y pueden 
imitar otras enfermedades, como eritema mul-
tiforme, dermatitis seborreica y psoriasis. Por 
tanto, los estudios microbiológicos son funda-
mentales para establecer el diagnóstico y el 
tratamiento,4 como ocurrió en nuestro caso.

Braga y su grupo, en 2013, reportaron el caso 
de una agricultora de 48 años con VIH, diagnos-
ticada con candidiasis oral con dificultad para 
deglutir, pérdida de peso y febrícula, la cuenta 
de linfocitos T CD4 era de 52 células/mm3 y lin-
focitos T CD8 de 839 células/mm3, que además 
padecía una dermatosis en la fosa iliaca derecha, 
constituida por una placa con escamas y erite-
ma, de aproximadamente 5 x 5 cm con bordes 
mal definidos, al estudio micológico aislaron N. 
gypsea; al igual que en el paciente comunicado 
en este reporte, la cuenta de linfocitos T CD4 era 
menor a 100 células/mm3.5 

Mozhi Balajee y colaboradores comunicaron el 
caso de un paciente masculino de 37 años con 
SIDA desde 1994, con tuberculosis pulmonar, 
linfocitos T CD4 con 293 células/mm3, CD8 
de 709 células/mm3. Estaba en tratamiento con 
cotrimoxazol por infección por Pneumocystis 
jirovecii y padeció una dermatosis diseminada 
en los brazos, las piernas, la espalda, la cintura, 
la cara y el pabellón auricular; morfológicamente 
se observaban placas circinadas, eritematosas, no 
pruriginosas. En los cultivos se aisló Nannizzia 
gypsea. Los autores describen que los pacientes 
con infección por VIH, diabetes, atopia o admi-
nistración prolongada de corticosteroides tienen 
condiciones ideales para el desarrollo de este 
hongo.8 Por último, la ausencia de comezón es 
una manifestación peculiar de la inmunosupre-
sión, nuestro paciente refirió prurito leve.

CONCLUSIÓN

Las infecciones por Nannizzia gypsea son poco 
descritas en humanos, cuando se asocian con 

pelo, escamas y uñas, ellos describen que el 
suelo fue el factor más habitual como fuente de 
infección.6 En el caso que comunicamos la caída 
que sufrió el paciente más las condiciones de 
vivir en calle probablemente fueron los factores 
de inoculación y la manifestación atípica debido 
a su estado inmunológico.

Mayorga y su grupo hicieron un estudio (1984-
1993) en el Instituto Dermatológico de Jalisco, 
en el que las dermatofitosis se ubicaron en 
el 3.6% de las consultas dermatológicas y de 
4680 cultivos, N. gypsea representó el 0.99% 
(n = 46) de todas las cepas aisladas; además, 
se observó que la tiña del cuerpo ocurrió en un 
16% (n = 897) de los casos,3 en esta casuística se 
incluyó el caso de una niña de 9 años con una 
dermatofitosis hiperqueratósica con inmunodefi-
ciencia celular primaria, donde el agente causal 
en la publicación por García-Vargas y su grupo 
fue Microsporum cookei, que posteriormente se 
identificó como N. gypsea, fue tratada con factor 
de crecimiento fibroblástico básico bovino y an-
timicóticos, hasta hoy, a nuestro conocimiento, 
representa el caso más diseminado en la piel y 
los anexos por esta especie.7 

Se han reportado algunos brotes de infección 
por este hongo en Costa de Marfil, Inglaterra, 
Colombia y en Brasil, hasta 2003 se habían 
documentado 71 casos por Nannizzia gypsea. 

En pacientes con virus de la inmunodeficiencia 
humana pueden estar asociadas infecciones mi-
cóticas polimicrobianas. En estos pacientes las 
lesiones muestran hiperqueratosis, descamación 
extensa, falta de bordes elevados y aclaramiento 
central. Aquí, la propagación sistémica de hongos 
puede ocurrir más rápidamente debido a la inca-
pacidad del sistema inmunológico celular para 
montar una respuesta inmunológica adecuada. 

En pacientes con infección por VIH las manifes-
taciones de la enfermedad pueden ser atípicas, 
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estados de inmunosupresión, como la infección 
por VIH, la manifestación clínica suele ser atípica, 
como el caso comunicado con una lesión hiper-
queratósica. El paciente tuvo alivio completo de 
la lesión con la administración de itraconazol. 
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dermatosis infeCCiosas

Erupción variceliforme de Kaposi en un 
paciente con pénfigo vulgar severo

Resumen

ANTECEDENTES: La erupción variceliforme de Kaposi, también conocida como eccema 
herpético, es una afección rara y potencialmente mortal, con frecuencia sobreviene en 
enfermedades dermatológicas preexistentes en las que ocurre disrupción de la barrera 
epidérmica. Es causada principalmente por reactivación del virus del herpes simple 
(VHS) tipo 1, también se han implicado con menor frecuencia el VHS tipo 2, el virus 
coxsackie A16 y el virus varicela zoster. Suele afectar a niños y adultos jóvenes con 
antecedente de dermatosis cutáneas, especialmente dermatitis atópica. Se ha reportado 
de manera anecdótica en pacientes con dermatosis ampollosas autoinmunitarias con-
comitantes como pénfigo vulgar. Entre las complicaciones de la erupción variceliforme 
de Kaposi están: queratoconjuntivitis, hospitalización prolongada y muerte secundaria 
a sepsis. A pesar de ser infrecuente, es una urgencia dermatológica, por lo que debe 
iniciarse el tratamiento adecuado de manera temprana.

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 33 años de edad con diagnóstico de pénfigo 
vulgar severo, que tuvo erupción variceliforme de Kaposi.

CONCLUSIONES: La administración temprana de antivirales y antibióticos en el 
tratamiento de la erupción variceliforme de Kaposi (sobre todo ante la sospecha de 
sobreinfección bacteriana) es muy importante, y su inicio no debe posponerse en 
espera de pruebas confirmatorias

PALABRAS CLAVE: Pénfigo vulgar; eccema; erupción variceliforme de Kaposi.

Abstract

BACKGROUND: Kaposi’s varicelliform eruption, also known as herpetic eczema, is 
a rare and life-threatening entity, frequently occurring in pre-existing dermatological 
pathologies with disruption of the epidermal barrier. It is mainly caused by reactiva-
tion of the herpes simplex virus (HSV) type 1, type 2, coxsackie A16 and chickenpox 
zoster viruses have also been implicated less frequently. It usually affects children and 
young adults with a history of skin dermatosis, especially atopic dermatitis. It has been 
anecdotally reported in patients with concomitant autoimmune bullous dermatosis 
as pemphigus vulgaris. Among the complications of Kaposi’s varicelliform rash are: 
keratoconjunctivitis, prolonged hospitalization and death secondary to sepsis. Despite 
being infrequent, it is considered a dermatological emergency, so appropriate treatment 
should be instituted early.

CLINICAL CASE: A 33-year-old male patient with a diagnosis of severe pemphigus 
vulgaris who presented Kaposi’s varicelliform eruption.

CONCLUSIONS: The early administration of antivirals and antibiotics in the treatment of 
Kaposi’s varicelliform eruption (especially when a bacterial superinfection is suspected) 
is very important, and its initiation should not be postponed pending confirmatory tests.

KEYWORDS: Pemphigus vulgaris; Eczema; Kaposi’s varicelliform eruption.
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ANTECEDENTES

El eccema herpético fue inicialmente descrito 
por Moriz Kaposi en 1887, es conocido tam-
bién como erupción variceliforme de Kaposi.1 
Se distingue por ser una dermatosis aguda que 
afecta generalmente a pacientes con dermato-
sis subyacentes, el factor predisponente más 
importante es la pérdida integral de la barrera 
cutánea; es causado con mayor frecuencia 
por el virus del herpes simple, miembro de la 
familia de los herpes virus humanos, incluye 
tipos 1 y 2, ya sea por infección primaria o 
reactivación del mismo.2,3 En la mayoría de los 
casos es secundario a infecciones primarias por 
VHS 1. La dermatitis atópica es la dermatosis 
predisponente más común.2 La excoriación del 
epitelio por pacientes con enfermedad dermato-
lógica subyacente causa disrupción del estrato 
córneo, lo que es determinante en la fisiopa-
tología. Entre algunas de las complicaciones 
secundarias se incluyen: queratoconjuntivitis, 
infección bacteriana secundaria, pérdida de 
líquidos y viremia.1,2 

Se caracteriza por ser una dermatosis diseminada 
que predomina en la cara y las áreas flexurales, 
que comparte la topografía del eccema atópico. 
Inicialmente, se distingue por pápulas eritema-
tosas con umbilicación central y posteriormente 
por la aparición de vesículo-pústulas que evolu-
cionan a costras hemorrágicas dolorosas, cada 
lesión se aprecia semejante a la siguiente y puede 
describirse como una erupción monomorfa, 
esta dermatosis puede acompañarse de fiebre y 
malestar general.1,2 

Es frecuente que los ojos se vean afectados, 
de ahí que constituya también una urgencia 
oftalmológica, pues se ha visto que puede 
provocar queratitis e iridociclitis.3 Los diagnós-
ticos diferenciales incluyen impétigo, impétigo 
ampolloso, escabiasis e infección primaria por 
varicela.4 

Las dermatosis ampollosas autoinmunitarias 
predisponen al paciente a infecciones cutáneas 
por mecanismos variados. La fragilidad inherente 
asociada con esta categoría de enfermedades 
puede llevar a persistencia de vesículas y ero-
siones, por tanto, aumenta la vulnerabilidad 
de mecanismo primario de barrera del cuerpo 
contra infecciones.5 

El pénfigo vulgar es una enfermedad ampollo-
sa crónica. Ocurre equitativamente en ambos 
sexos, principalmente entre la cuarta y sexta 
décadas de la vida.6 Los pacientes tienen an-
ticuerpos patológicos (IgG1 e IgG4) contra 
desmogleína 1 y desmogleína 3 (manifestación 
mucocutánea). Las desmogleínas 1 y 3 son 
proteínas transmembrana, que forman parte del 
desmosoma, cuya función es la adhesión de las 
células de la epidermis. La lesión es típicamente 
suprabasal y resulta de la pérdida de cohesión de 
los queratinocitos secundario a la alteración de la 
función de adhesión de la proteína desmosomal 
por anticuerpos anti-desmogleína circulantes.6

La mayoría de los pacientes con pénfigo vulgar 
son tratados con terapia inmunosupresora, lo 
que favorece las infecciones virales oportunistas, 
regularmente con manifestación clínica atípica.7

El VHS puede ser reactivado en lesiones orales 
preexistentes (y en ocasiones de la piel) en 
pacientes que reciben tratamiento inmuno-
supresor.8 Además, se plantea que el pénfigo 
vulgar puede ser un grupo heterogéneo de en-
fermedades en las que los herpes virus pueden 
desencadenar la activación de respuesta in-
munitaria innata y adaptativa en el individuo 
genéticamente predispuesto.9 

Las complicaciones clínicas potenciales asocia-
das con la erupción variceliforme de Kaposi en 
dermatosis ampollosas autoinmunitarias pueden 
ser fatales. El diagnóstico es clínico, confirmado 
por cultivo viral, inmunofluorescencia directa, 
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reacción en cadena de la polimerasa (PCR) o por 
citología de piel usando la prueba de Tzanck.10 
Pueden observarse células gigantes multinu-
cleadas y cuerpos de inclusión. La existencia 
de células acantolíticas en la capa superior de 
la piel aporta mayor seguridad diagnóstica. La 
detección de ADN del VHS en saliva es un méto-
do cuantitativo útil y no invasivo para establecer 
el papel del VHS en la patogénesis del pénfigo 
vulgar, así como para identificar individuos con 
mayor riesgo de padecer resistencia.9,10 

Suele prescribirse aciclovir oral a dosis de 
200 mg 5 veces al día durante 5 días.11 En infu-
sión intravenosa se administra aciclovir a dosis 
de 40 mg/kg al día, así como antibióticos por vía 
sistémica si hay sobreinfección. Los esteroides 
tópicos y sistémicos están contraindicados. 

Se comunica el caso de un paciente que padeció 
un cuadro de erupción variceliforme de Kaposi 
asociado con pénfigo vulgar severo.

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 33 años de edad, casado, 
empleado de oficina. Como antecedentes pato-
lógicos de importancia, padecía diabetes tipo 2 
en tratamiento con metformina. Negó dermatosis 
previas personales o familiares.

Inició su padecimiento hacía un año con lesio-
nes referidas como manchas rojas en la piel y 
ampollas en las axilas, los brazos, las piernas y 
el escroto, que posteriormente se ulceraban. Fue 
valorado a nivel privado donde se estableció el 
diagnóstico clínico e histopatológico de pénfi-
go vulgar, recibió tratamiento con deflazacort 
30 mg al día por un periodo de 6 meses con 
alivio parcial. Se agregó metotrexato 15 mg a la 
semana, sin respuesta favorable. 

Al ser referido a nuestro servicio se observó una 
dermatosis diseminada a los cuatro segmentos 

corporales con afección mucocutánea, afectaba 
las conjuntivas, la mucosa oral, genital, perianal, 
la cabeza, los brazos, el tronco y las piernas con 
erosiones y ampollas, algunas áreas con escamo-
costras con una superficie corporal afectada del 
30% e índice de área de enfermedad de pénfigo 
(PDAI) de 139 puntos (Figura 1). Clínicamente 
era compatible con pénfigo vulgar severo, por 
lo que se indicó hospitalización y se inició trata-
miento con esteroide intravenoso a dosis de 1.5 
mg/kg con hidrocortisona (peso 80 kg), cuidados 
de la piel con fomentos secantes y gasas vaseli-
nadas en sitios erosionados, tratamiento contra 
el dolor y antibiótico intravenoso, y control 
metabólico por medicina interna. A la semana 
de hospitalización cursó con respuesta favorable 
mayor del 50% y previas pruebas de laboratorio 
en parámetros normales de la función renal, he-
pática y hemograma, se agregó tratamiento con 
azatioprina a dosis de 150 mg al día; sin embar-
go, después de 21 días de hospitalización por la 
persistencia de las lesiones, edad del paciente y 
severidad del pénfigo se agregó rituximab con 
esquema contra artritis reumatoide de 1000 mg 
(dos aplicaciones) en los días 1 y 15.

Tras una hospitalización prolongada y previo a 
su egreso, el paciente manifestó en los pliegues 
antecubitales, los brazos y los antebrazos ve-
sículas agrupadas sobre una base eritematosa, 
algunas umbilicadas (Figura 2), por lo que se 
realizó citodiagnóstico de Tzanck que reportó 
cambios citopáticos con células gigantes mul-
tinucleadas (Figura 3), con lo que se corroboró 
erupción variceliforme de Kaposi, no se realizó 
serología para herpes virus, ya que no estaba 
disponible en ese momento; debido a la severi-
dad del pénfigo vulgar se continuó la dosis de 
azatioprina y se ajustó la dosis de esteroide a 
prednisona oral 50 mg al día y se inició aciclo-
vir intravenoso 15 mg/kg dosis, con lo que tuvo 
respuesta clínica adecuada sin nuevas lesiones, 
a las 72 horas se cambió esquema de aciclovir a 
vía oral para completar 10 días. Fue dado de alta 
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Figura 1. Pénfigo vulgar grave. Afección mucocutánea extensa con erosiones, ampollas y escamocostras.

con el fin de disminuir el riesgo de infecciones 
intrahospitalarias. 

Un mes después se citó a consulta externa don-
de a la exploración física sólo se observaron 
manchas hiperpigmentadas de aspecto residual, 
áreas con eritema leve y escamocostras (Figura 
4). Las pruebas de laboratorio de función re-
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Figura 3. Citodiagnóstico de Tzank: cambios citopá-
ticos y células gigantes multinucleadas.

Figura 2. Erupción variceliforme de Kaposi en paciente 
con pénfigo vulgar grave de difícil control. Vesículas 
umbilicadas y agrupadas sobre una base eritematosa en 
los pliegues antecubitales, los brazos y los antebrazos.
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determinación de anticuerpos antidesmogleína 
por que no contamos con ese recurso. 

DISCUSIÓN

La erupción variceliforme de Kaposi se ca-
racteriza por lesiones pápulo-vesiculares 
diseminadas.12 Debido a que la mayoría de los 
casos son secundarios a infecciones producidas 
por el virus del herpes simple tipo 1, prefiere 
utilizarse el término eccema herpético. Aunque 
es una afección clínica infrecuente, es poten-
cialmente mortal.13 

A pesar de que puede manifestarse a cualquier 
edad, se reporta una prevalencia elevada en 
pacientes con dermatitis atópica durante la 
infancia; el factor predisponente más impor-
tante es la pérdida de la barrera cutánea; se 
han documentado pocos casos en adultos 
previamente sanos.13 Sin embargo, en 2003 
Wollenberg y su grupo realizaron un estudio 
retrospectivo de 100 casos de pacientes con 
dermatitis atópica y eccema herpético, en el 
que observaron que los pacientes con eccema 
herpético suelen tener un inicio temprano de la 
dermatitis atópica y concentraciones elevadas 
de IgE en sangre.14

Beck y colaboradores encontraron que los pa-
cientes con dermatitis atópica y antecedente de 
eccema herpético tenían concentraciones altas 
de citocinas Th-2.15 

Otros autores han propuesto que las concentra-
ciones bajas de catelicidina LL-37 se asocian 
con la disminución del sistema inmunitario 
innato cutáneo y casos más severos de eccema 
herpético.16 

Otros padecimientos que se han relacionado con 
erupción variceliforme de Kaposi son: enferme-
dad de Darier, ictiosis, pénfigo, micosis fungoide 
y dermatitis seborreica.17

nal, hepática y hemograma se encontraron en 
parámetros normales, por lo que continuamos 
tratamiento con azatioprina e iniciamos dosis 
reducción de esteroide, no fue posible realizar 
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Figura 4. Pénfigo vulgar. Un mes posterior al egreso 
del paciente se observan manchas hiperpigmentadas 
de aspecto residual, áreas con eritema leve y esca-
mocostras.
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Es bien conocido que en el pénfigo vulgar el 
virus del herpes simple, el virus de Epstein-Barr, 
el citomegalovirus y el herpes virus 8 juegan un 
papel importante en el inicio, mantenimiento 
y exacerbación de esta dermatosis.18 El primer 
estudio que sugiere el papel de los virus, prin-
cipalmente herpes simple, en el pénfigo vulgar 
se publicó en 1974.19

Se ha estudiado que las concentraciones altas de 
interferón gamma inducen la expresión de HLA 
tipo 2 en la membrana de los queratinocitos, 
formando el sitio estructural como antígeno para 
el pénfigo vulgar inmunológicamente activo. 
En este sentido las infecciones virales crónicas 
pueden generar el aumento de la producción 
en IL-4 e IL-10, cambiando la respuesta Th-1 a 
Th-2 y con ello incrementando la producción 
de anticuerpos y la consecuente producción de 
linfocitos B autorreactivos y anticuerpos contra 
los queratinocitos.18

Como sabemos, estos pacientes suelen ser tra-
tados con inmunosupresores sistémicos, lo que 
afecta la integridad del sistema inmunitario.20

Son pocos los casos reportados en la bibliografía 
médica de eccema herpético en pénfigo vulgar, 
en 2016 Lehman y colaboradores realizaron 
un estudio retrospectivo en pacientes con en-
fermedades ampollosas autoinmunitarias y la 
asociación con infecciones severas por virus del 
herpes simple; concluyeron que es un estudio 
limitado por su diseño; sin embargo, son impor-
tantes sus comentarios con respecto el abordaje 
diagnóstico-terapéutico, valorar la profilaxis 
antiviral en estos pacientes y, lo que habíamos 
comentado con respecto a factores propios de la 
enfermedad, como la superficie cutánea afectada 
y la administración de inmunosupresores.21

La administración temprana de antivirales y 
antibióticos (sobre todo ante la sospecha de so-
breinfección bacteriana) es muy importante, y su 

inicio no debe posponerse en espera de pruebas 
confirmatorias;22 esto tiene el objetivo de mini-
mizar las complicaciones, así como de disminuir 
la mortalidad asociada con esta enfermedad.
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dermatosis infeCCiosas

Eccema herpético en una mujer adulta 
mayor con psoriasis: un caso inusual

Resumen

ANTECEDENTES: El eccema herpético es una erupción vesicular monomorfa extensa 
producida por la diseminación cutánea de la infección por el virus herpes simple. 

CASO CLÍNICO: Paciente adulta mayor con psoriasis eritrodérmica que padeció eccema 
herpético, una complicación rara de esta enfermedad y a esta edad. 

CONCLUSIONES: El eccema herpético puede ocurrir a cualquier edad, incluso en 
adultos mayores y asociado con todo tipo de dermatosis que altere la barrera cutánea, 
como la psoriasis; además, puede tener manifestación atípica con ausencia de vesí-
culas, como en este caso.

PALABRAS CLAVE: Psoriasis; erupción variceliforme de Kaposi; herpes simple.

Abstract

BACKGROUND: Eczema herpeticum is characterized by a monomorphous vesicular 
rash, produced by the cutaneous dissemination of herpes simplex virus infection. 

CLINICAL CASE: An elderly female patient with erythrodermic psoriasis who developed 
eczema herpeticum, a rare complication of this disease and at this age.

CONCLUSIONS: Eczema herpeticum may occur at any age, even in older adults, and 
associated with all types of dermatoses that alter the skin barrier, such as psoriasis; 
In addition, it may have an atypical manifestation with the absence of vesicles, as 
in this case.

KEYWORDS: Psoriasis; Kaposi varicelliform eruption; Herpes simplex.
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ANTECEDENTES

El eccema herpético es una erupción vesicular 
monomorfa extensa, producida por la dise-
minación cutánea de la infección por el virus 
herpes simple (VHS) en pacientes con dermatosis 
crónicas asociadas con disfunción de la barrera 
epidérmica, principalmente dermatitis atópica. 
Se trata de una urgencia dermatológica, pues 
puede tener consecuencias potencialmente 
discapacitantes e incluso ser mortal si no se reco-
noce y trata de manera oportuna.1 Comunicamos 
un caso de eccema herpético en una paciente 
adulta mayor con psoriasis eritrodérmica de base 
y administración crónica de esteroides tópicos.

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 80 años de edad, que 
consultó al servicio de urgencias por padecer 
un cuadro clínico de un mes de evolución de 
lesiones pruriginosas que iniciaron en los miem-
bros inferiores y posteriormente se generalizaron. 
Recibió múltiples tratamientos tópicos con óxido 
de cinc, nistatina, sulfaplata y betametasona, 
sin mejoría. Tenía antecedentes personales de 
hipertensión arterial, dislipidemia, intolerancia a 
los carbohidratos, hipotiroidismo y psoriasis, esta 
última en eritrodermia sin controles por dermato-
logía. Desde hace varios años recibía tratamiento 
con losartán, amlodipino, ácido acetilsalicílico, 
hidroclotoriazida, atorvastatina, metformina, 
levotiroxina y betametasona en crema.

Al examen físico se observó una descamación 
blanca fina difusa en el cuero cabelludo aso-
ciada con placas eritematosas descamativas en 
la cara, algunas erosionadas y otras con costras 
mielicéricas, de predominio en la zona perio-
ral. Tenía secreción amarilla en el ojo derecho, 
placas exudativas en los pabellones auriculares, 
placas eritematosas erosionadas con humedad y 
maceración en los pliegues, placas erosionadas 
y ulceraciones en los muslos, placas eritema-

todescamativas palmoplantares y cromoniquia 
amarilla e hiperqueratosis subungular en todas 
las uñas. La afectación por psoriasis dada por 
eritema y descamación era del 80% de la super-
ficie corporal total, mientras que el daño por las 
erosiones y costras era del 60%. Figura 1

Según los estudios paraclínicos de ingreso la 
paciente tenía función hepática, ionograma y 
función renal normales, hemograma con anemia 
por enfermedad crónica asociada con eosinofi-
lia, sin leucocitosis ni neutrofilia.

Con la impresión diagnóstica de candidiasis cu-
tánea diseminada e impetiginización asociada se 
inició tratamiento con itraconazol oral, isoconazol 
tópico, vancomicina intravenosa y ácido fusídico 
tópico. Sin embargo, tras dos días de tratamiento, 
ante la ausencia de mejoría se decidió tomar 
una biopsia de piel, que evidenció ulceración 
epidérmica y en el epitelio adyacente células 
escamosas con multinucleación, aclaramiento y 
moldeamiento nuclear, cambios compatibles con 
infección por herpes simple. Figura 2 

De acuerdo con los hallazgos clínico-patoló-
gicos, se estableció el diagnóstico de eccema 
herpético con impetiginización asociada y se dio 
tratamiento con aciclovir 10 mg/kg intravenoso 
cada 8 horas y cefazolina intravenosa durante 
15 días, acompañados de vaselina y ácido fu-
sídico tópicos. Además, se solicitó evaluación 
por oftalmología que indicó tratamiento contra 
queratitis herpética.

Tras siete días de tratamiento, la paciente había 
tenido alivio clínico significativo, por lo que fue 
dada de alta para continuar manejo con medici-
na domiciliaria. En la consulta de seguimiento al 
mes, habían desaparecido las costras, erosiones 
y lesiones húmedas de los pliegues; sin embar-
go, persistía el daño por psoriasis con placas 
eritematosas descamativas finas en el cuero 
cabelludo, el tronco y las extremidades. Figura 1

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



S172

2021; 65 Suplemento 1

Por la extensión y severidad de la psoriasis, se 
inició tratamiento con fototerapia UVB y clo-
betasol combinado con vaselina en ciclos. La 
paciente continuó en seguimiento por el servicio 
de Hematología en estudio de eosinofilia.

DISCUSIÓN

El eccema herpético es la principal causa de la 
erupción variceliforme de Kaposi, un término 
amplio que se refiere a la erupción vesicular 
en pacientes con la barrera cutánea alterada 
por dermatosis previas, que puede ser causada 
por: VHS-1, VHS-2, virus coxsackie A16 y virus 
vaccinia (viruela).2,3 La mayoría de los casos se 

deben al VHS-1. Por lo general, es secundario a 
la primoinfección por VHS, pero también puede 
darse por recurrencia.3 Entre los factores desen-
cadenantes se han documentado el estrés y la 
radiación ultravioleta, entre otros, pues el virus 
permanece latente en las neuronas sensoriales 
de los ganglios dorsales.1,2,3

Ocurre con mayor frecuencia en pacientes con 
dermatitis atópica, pero también puede ocurrir 
en pacientes con otras dermatosis con alteración 
de la barrera cutánea, como: enfermedad de 
Darier,4 pitiriasis rubra pilaris, enfermedades 
vesículo-ampollosas,3,4,5 linfomas cutáneos de 
células T,6 dermatitis de contacto, dermatitis 

Dermatología Revista mexicana
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Figura 1. A. Placas y erosiones con costras mielicéricas en la cara. B. Placas eritematosas en el pubis, los pliegues 
inguinales; erosiones y ulceraciones en los muslos. C. Placas eritematodescamativas erosionadas en el tronco, 
acentuadas en los pliegues inframamarios y la región periareolar. D. Alivio total de las lesiones en la cara. E y 
F. Placas eritematosas con descamación fina por psoriasis de base, desaparición de erosiones y úlceras. 

A              B                 C
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seborreica, lupus eritematoso,7 quemaduras,8 
procedimientos como injertos de piel autólogos, 
dermoabrasiones, terapia láser y en pacientes 
con psoriasis.3

En términos epidemiológicos, su incidencia en 
pacientes con dermatitis atópica es del 3 al 6%, 
con pico de manifestación a los 4 años de edad. 
En poblaciones con otras dermatosis, como la 
enfermedad de Darier y la enfermedad de Gro-
ver, el pico de manifestación se encuentra entre 
20 y 29 años de edad.6 La tasa de recurrencia es 
del 13 al 16% aproximadamente.9 La mortalidad 
varía del 6 al 10%, e incluso del 50% en sujetos 
inmunosuprimidos.8

Respecto a la fisiopatología, se sabe que el VHS 
es ubicuo en la población general, hasta el 20% 
de niños y el 60% de adultos son seropositivos. A 
pesar de esto, la incidencia del eccema herpético 
es relativamente baja. Por ello, en esta enfer-
medad la exposición ambiental debe asociarse 
con determinantes genéticos, inmunológicos o 
ambos, y disfunción de la barrera cutánea, que 
faciliten la diseminación viral.6,10 Las toxinas 
estafilocócicas favorecen la replicación viral en 
la piel, por lo que la colonización o infección 
por Staphylococcus aureus aumenta el riesgo de 
eccema herpético.10

Clínicamente se caracteriza por una erupción 
monomorfa de vesículas cupuliformes que apa-
recen sobre piel eccematosa, que evolucionan 
a vesículo-pústulas umbilicadas que coalescen 
y forman placas costrosas, en ocasiones he-
morrágicas, y erosiones que sanan sin dejar 
cicatriz; las lesiones se diseminan en 7 a 10 días 
y se acompañan de síntomas sistémicos, como 
fiebre, escalofríos y adenopatías. La duración 
aproximada es de 2 a 6 semanas.1,9 Los sitios 
más afectados suelen ser la cabeza, el cuello 
y el tronco.3 En el caso que comunicamos la 
manifestación clínica no fue la clásica, debido 
a la ausencia de lesiones vesículo-ampollosas y 
la coexistencia de extensas erosiones y úlceras.

Entre las complicaciones, la principal es la 
sobreinfección por S. aureus, además, puede 
haber viremia con afectación multiorgánica, 
sepsis, queratitis herpética y afectación neu-
rológica que, sin tratamiento, tiene mortalidad 
del 70%.1,11 La inmunosupresión y el embarazo 
implican mayor riesgo de diseminación visce-
ral y de mortalidad. En el embarazo, el 50% 
manifiesta infección intrauterina y hay riesgo 
de síndrome de parto pretérmino y de muerte 
materno-fetal.12 En este reporte la paciente pa-
deció impetiginización y queratitis herpética 
como complicaciones.

Dermatología
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Figura 2. Hallazgos histopatológicos de la biopsia de piel (HE). A. 4X. B. 10x. C. 40X. Ulceración epidémica y 
en el material de úlcera células escamosas con cambio citopático compatible con infección por herpes simple. 
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Al revisar la bibliografía encontramos que sólo 
hay 13 casos comunicados de eccema herpético 
asociado con psoriasis (Cuadro 1).13-21 La ma-
yoría de los pacientes tenía eritrodermia, como 
nuestro caso, y más de la mitad había iniciado 
recientemente terapia inmunosupresora. No hay 
una clara predilección por sexo en los casos. En 
cuanto a la distribución por edad, sólo el 15% 
(dos casos) tenía 65 años o más;14,18 el mayor 
de ellos era de 78 años.14 Estos dos pacientes 

Cuadro 1. Casos reportados de eccema herpético en pacientes con psoriasis

Autor Caso número Año Edad Sexo Psoriasis
Tratamiento 

previo
Tratamiento final

Saraswat y 
colaboradores13 1 2002 52 ♂ Eritrodérmica Metotrexato Aciclovir

Santmyire-
Rosemberg y 
colaboradores14

2

2005

38 ♂ En placas
Acitretina

Metotrexato

Nafcilin
Nistatina

Aciclovir Famciclovir

3 38 ♀ En placas

PUVA
Acitretina

Esteroide + 
calcipotriol

Valaciclovir
Dicloxacilina

4 78 ♀ En placas Metotrexato
Valaciclovir
Cefalexina
Mupirocina

Abreu-Vélez y 
colaboradores 15 5 2010 43 ♂ En placas

Metotrexato
Prednisona

No mencionado

George y 
colaboradores16 6 2011 15 ♀ Eritrodérmica

Antihistamínicos
Emolientes

Aciclovir
Cloxacilina

Nath y 
colaboradores 17

7

2011

12 ♀ Eritrodérmica Ciclosporina Aciclovir

8 22 ♂ Eritrodérmica
Ciclosporina
Metotrexato

Aciclovir

9 44 ♀ Eritrodérmica Ciclosporina Aciclovir

Garg y 
colaboradores 18 10 2012 65 ♂ Eritrodérmica

Prednisona
Metotrexato

Aciclovir

Külcü y 
colaboradores 19 11 2015 53 ♂ Eritrodérmica Ninguno

Ciclosporina
Aciclovir

Almario y 
colaboradores 20 12 2016 23 ♀

En placas - 
Paciente

embarazada
Petrolato

Valaciclovir
Aciclovir

Kalampalikis y 
colaboradores 21 13 2017 39 ♀ Inversa Ninguno

Aciclovir
Flucloxacilina

Arias-Rodríguez y 
colaboradores

14 2020 80 ♀ Eritrodérmica Betametasona

Aciclovir
Itraconazol

Vancomicina 
Cefazolina

PUVA: fototerapia con psoralenos más radiación UVA.

estaban recibiendo terapia inmunosupresora 
con metotrexato y prednisolona, a diferencia de 
nuestra paciente, quien sólo recibía tratamiento 
tópico con esteroide. Este caso es el de mayor 
edad reportado hasta ahora en la bibliografía. 

El diagnóstico del eccema herpético puede 
establecerse mediante diferentes pruebas. La 
prueba de Tzanck es un método costo-efectivo 
que facilita el diagnóstico temprano; sin embar-
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go, su uso es limitado por su baja sensibilidad. 
Para confirmar la infección se han descrito la 
realización de PCR, cultivo, biopsia de piel y 
técnicas de inmunofluorescencia o microscopía 
electrónica.1,3,22

Respecto al tratamiento, se ha descrito la 
administración de aciclovir, valaciclovir y fam-
ciclovir, que disminuyen la letalidad del 50% 
a menos del 10%, y aceleran el proceso de 
recuperación. La duración mínima es de 7 a 10 
días, inicialmente intravenoso, y luego vía oral 
según la evolución.12,23 En caso de recurrencia 
puede darse profilaxis con antivirales.6 También 
se sugiere la administración de antisépticos y 
antibióticos tópicos para el tratamiento contra 
las sobreinfecciones. Los esteroides sistémicos 
en la fase aguda están contraindicados.1

CONCLUSIONES

El eccema herpético es una dermatosis rara con 
morbilidad y mortalidad importantes. Debe te-
nerse en cuenta que puede ocurrir a cualquier 
edad, incluso en adultos mayores, y asociado 
con todo tipo de dermatosis que altere la barrera 
cutánea, como la psoriasis; además, puede tener 
manifestación atípica con ausencia de vesícu-
las como este caso. El diagnóstico y manejo 
oportunos son fundamentales para prevenir las 
complicaciones cutáneas, oftalmológicas y la 
muerte.
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dermatosis infeCCiosas

Enfermedad de Lyme

Resumen

ANTECEDENTES: La enfermedad de Lyme es la zoonosis transmitida por la garrapata 
del género Ixodes diagnosticada con más frecuencia en todo el mundo, cuyo agente 
etiológico es la espiroqueta Borrelia burgdorferi. El diagnóstico se basa en la evaluación 
clínica que puede ser un reto y se corrobora con pruebas serológicas para identificar 
anticuerpos por técnicas de ELISA y Western-Blot. El tratamiento varía de acuerdo 
con el estadio de la enfermedad y requiere la administración de antibióticos como 
tetraciclinas y cefalosporinas.

CASO CLÍNICO: Paciente masculino de 28 años de edad originario de la Ciudad de 
México, que manifestó una placa eritemato-edematosa localizada en el flanco y en 
el área lumbar derechos de 20 x 25 cm de diámetro, asociada con fiebre, artralgias 
y anorexia. Las pruebas serológicas confirmaron el diagnóstico de enfermedad de 
Lyme. Fue tratado con buena respuesta con 200 mg de doxiciclina diariamente 
durante 28 días. 

CONCLUSIONES: Este caso ilustra la importancia de tener presentes los diagnósticos 
diferenciales de lesiones cutáneas similares a eritema migrans que estén asociadas o 
no con síntomas sistémicos.

PALABRAS CLAVE: Enfermedad de Lyme; Borrelia burgdorferi; Ixodes; eritema migrans; 
artritis; Western-Blot; ELISA.

Abstract 

BACKGROUND: Lyme disease is the zoonosis transmitted by the tick Ixodes most 
frequently diagnosed worldwide, which etiologic agent is the spirochete Borrelia 
burgdorferi. Diagnosis is based on clinical evaluation which can be a challenge and it 
is corroborated with serological tests for the identification of antibodies by ELISA and 
Western-Blot techniques. The treatment depends on the stage of Lyme disease and 
requires antibiotics such as tetracyclines and cephalosporins.

CLINICAL CASE: A 28-year-old man from Mexico City developed a 20 x 25 cm wide 
an erythematous and edematous plaque located on the flank and on the right lumbar 
area. Fever, arthralgia and anorexia were associated. Serological tests confirmed the 
diagnosis of Lyme disease. He was treated with doxycycline 200 mg daily for 28 days 
with a good response.

CONCLUSIONS: This case illustrates the importance of bearing in mind the differential 
diagnoses of skin lesions similar to erythema migrans that are associated or not with 
systemic symptoms.

KEYWORDS: Lyme disease;   Borrelia burgdorferi; Ixodes; Erythema migrans; Arthritis; 
Western-Blot; ELISA.

Zonia Quijada-Ucelo,1 Clara Madrid-Carrillo,3 Claudia Sáenz-Corral,2 Victor Noffal-
Nuño,4 María Elisa Vega-Memije,2 Rosa Lacy-Niebla2

Dermatol Rev Mex 2021; 65 (Supl. 1): S177-S184.

Lyme’s disease.

Correspondencia
Rosa María Lacy Niebla
rosilacy@yahoo.com.mx

Este artículo debe citarse como: 
Quijada-Ucelo Z, Madrid-Carrillo C, 
Sáenz-Corral C, Noffal-Nuño V, et al. En-
fermedad de Lyme. Dermatol Rev Mex. 
2021; 65 (suplemento 1): S177-S184.
https://doi.org/10.24245/dermatol-
revmex.v65id.5442

Recibido: julio 2020

Aceptado: agosto 2020

1 Residente de la División de Derma-
tología.
2 Dermatóloga adscrita.
Departamento de Dermatología, Hos-
pital General Dr. Manuel Gea González, 
Ciudad de México.
3 Residente de la División de Derma-
tología, Instituto Dermatológico de 
Jalisco Dr. José Barba Rubio, Zapopan, 
Jalisco, México.
4 Subdirector del Laboratorio de Patolo-
gía Clínica, Hospital Médica Sur, Ciudad 
de México.

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a



S178

2021; 65 Suplemento 1

ANTECEDENTES

La enfermedad de Lyme o borreliosis de Lyme es 
una infección generalizada emergente causada 
por la espiroqueta Borrelia burgdorferi. Entre 
las especies patógenas para el humano están B. 
burgdorferi sensu stricto, B. garinii, B. spielmanii 
y B. mayonni, que forman parte del comple-
jo Borrelia burgdorferi sensu lato (en sentido 
amplio).1,2 Esta bacteria es transmitida por la 
mordedura de garrapatas del género Ixodes.1,3 

En Estados Unidos y en Europa la enfermedad 
de Lyme representa el 90% de las infecciones 
transmitidas por garrapata.1,4,5

Los primeros reportes de las manifestaciones 
cutáneas de la enfermedad de Lyme se hicieron 
en 1883 por Alfred Buchwald, quien describió 
la acrodermatitis crónica atrófica.1 En 1909 
Arvid Afzelius describió la lesión característica 
de la enfermedad, como una erupción que se 
expande hacia la periferia.1,3 Un año después 
la asoció con la mordedura de una garrapata.3 
En 1913 Lipschutz la llamó eritema crónico mi-
grans.1 En 1982 Burgdorfer aisló la espiroqueta 
del intestino de una garrapata, Ixodes dammini 
(actualmente Ixodes scapularis) y notó la reac-
ción inmunológica ante la exposición al suero 
de pacientes con enfermedad de Lyme, por lo 
que la propuso como agente causal.1,6,7 Johnson 
y colaboradores sugirieron, en 1984, el nombre 
Borrelia burgdorferi, en honor al descubridor de 
la espiroqueta.7

CASO CLÍNICO

Paciente masculino de 28 años de edad, origi-
nario de Ciudad de México, acudió por padecer 
una dermatosis localizada en el tronco, quien 
tenía el antecedente de haber viajado a Con-
necticut, Estados Unidos, un mes previo a la 
consulta. Refirió haber realizado en ese lugar 
trabajos de jardinería al aire libre, así como ha-

ber estado en contacto con animales (ardillas y 
venados). Inició su padecimiento con una placa 
eritematosa, con centro violáceo, bien definida 
(Figura 1A), asociada con fiebre no cuantifica-
da sin predominio de horario, con sudoración 
nocturna, cefalea, hiporexia y artralgias en las 
rodillas y los hombros; dos semanas después el 
paciente regresó a México y acudió a la consul-
ta. Al examen físico se observó una dermatosis 
que afectaba la región abdominal, en el flanco 
derecho, y que se extendía hasta el área lumbar 
sin pasar la línea media, caracterizada por una 
gran placa eritemato-edematosa mal definida 
de aproximadamente 20 x 25 cm de diámetro, 
asintomática (Figura 1B). Se autoprescribió 
paracetamol. Por las características clínicas y 
el antecedente epidemiológico diagnosticamos 
enfermedad de Lyme. 

Los exámenes de laboratorio mostraron los 
siguientes resultados: leucocitos 6700/µL (neu-
trófilos 72%, linfocitos 18%), hemoglobina 
14.9 g/dL, plaquetas 369,000/µL, velocidad de 
eritrosedimentación 16 mm/h y PCR elevada 
en 21 mg/L. Las pruebas de función renal y he-
pática fueron normales. El electrocardiograma 
mostró ritmo sinusal sin anormalidades de la 

Figura 1. A. Lesión eritematosa con centro violáceo 
bien definida al inicio de su padecimiento. B. Placa 
eritemato-edematosa mal definida de aproximada-
mente 20 x 25 cm.

A               B
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conducción. Las evaluaciones neurológica y 
oftalmológica fueron normales. 

El resultado de Western-Blot serológico para 
anticuerpos anti-Borrelia burgdorferi fue positivo 
para 7 de 10 anticuerpos IgG (p18, p23, p28, 
p30, p39, p41, p45) y todos los anticuerpos 
IgM fueron positivos. La biopsia de la lesión cu-
tánea reportó dermatitis perivascular superficial 
por linfocitos y eosinófilos con escasas células 
plasmáticas; la tinción de PAS fue negativa para 
elementos infecciosos; todos estos hallazgos 
fueron compatibles con el diagnóstico inicial 
(Figura 2). El paciente recibió tratamiento con 
doxiciclina a dosis de 100 mg cada 12 horas 
durante 28 días, con alivio de la dermatosis y 
buena tolerancia.

DISCUSIÓN

La enfermedad o borreliosis de Lyme es la en-
fermedad infecciosa emergente más frecuente 
transmitida por garrapatas, endémica de regiones 
de clima templado en Norteamérica, este, centro 
de Europa y este de Asia.1   Representa el 90% 

de las infecciones transmitidas por garrapatas.4 
Predomina en los meses de junio, julio y agosto. 
Existen dos picos de manifestación: entre 5 y 19 
años y de 55 a 69 años. Aunque puede afectar 
uno y otro sexo muestra un ligero predominio 
en hombres.1

Su prevalencia ha ido en aumento durante los 
últimos años; en Estados Unidos la incidencia 
reportada por los Centros de Control de Enfer-
medades (CDC) en el año 2000 fue de 17,730 
casos. En 2006, de 19,931 casos y a la fecha 
se reportan aproximadamente 30,000 casos de 
enfermedad de Lyme por año; sin embargo, se 
considera una cifra infraestimada.1,8 En Europa 
se reporta una incidencia de 160 casos por cada 
100,000 habitantes.1

En México, al no ser una enfermedad de notifi-
cación obligatoria, no contamos con estadísticas 
fiables de su incidencia. Sin embargo, en la 
bibliografía podemos encontrar algunas comu-
nicaciones de casos. En 1991 se reportaron los 
primeros casos sugerentes de eritema crónico 
migratorio en Sinaloa y Monterrey (México).9

El vector Ixodes se ha identificado en Baja 
California, la península de Yucatán, el Golfo 
de México y la zona noreste de la República 
Mexicana. Con el fin de obtener una idea de 
la prevalencia, Gordillo-Pérez y su grupo reali-
zaron en 2003 un estudio seroepidemiológico 
con antígenos de espiroquetas completas de la 
cepa CN40 de B. burgdorferi en el que analiza-
ron 2346 sueros de pacientes de Nuevo León, 
Tamaulipas, Coahuila y de la Ciudad de México. 
En sus resultados reportaron una prevalencia del 
7.3% en la Ciudad de México y del 15% en la zo-
na noreste (Coahuila, Nuevo León, Tamaulipas) 
por ELISA, lo que es semejante a lo reportado 
en algunas zonas endémicas de Estados Unidos 
y Europa. Sin embargo, al realizar el estudio de 
inmunoelectrotransferencia (Western-Blot), sólo 
se confirmó el 45% de los casos positivos por ELI-

Dermatología
R e v i s t a  m e x i c a n a

Figura 2. Estudio histopatológico de piel que eviden-
cia infiltrado inflamatorio perivascular superficial por 
linfocitos y eosinófilos y algunas células plasmáticas. 
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SA, lo que sugiere que en la población mexicana 
existe reacción cruzada con otros antígenos, por 
lo que se recomienda siempre realizar Western-
Blot para confirmar el diagnóstico.10 En 2007 se 
confirmaron los primeros casos cutáneos en el 
país en cuatro pacientes que visitaron bosques 
en México.11

Los autores Gordillo-Pérez y Solórzano-Santos 
realizaron un sistema de vigilancia para la 
identificación de casos en niños, desde marzo 
de 1999, en el Hospital de Pediatría del Centro 
Médico Nacional Siglo XXI del Instituto Mexi-
cano del Seguro Social, y en el Hospital Infantil 
de México Federico Gómez. Hasta el año 2010 
se habían estudiado 72 niños con edad pro-
medio de 8 ± 2 años. El 55% de los pacientes 
tuvieron manifestaciones cutáneas, el 27% tuvo 
manifestaciones neurológicas y el 18%, artritis. 
En 23 niños, el estudio de ELISA fue positivo, 
pero la enfermedad de Lyme se confirmó con 
Western-Blot sólo en 20 pacientes (28%). La 
exposición a animales domésticos y silvestres 
ocurrió en pacientes que visitaron o habitaban 
zonas boscosas o rurales del Estado de México, 
Morelos, Hidalgo y Tabasco.9

El complejo de Borrelia burgdorferi sensu lato 
está formado por bacterias gramnegativas del 
género Borrelia, orden Spirochaetales, de las que 
se han descrito hasta la fecha 19 genoespecies. 
En su superficie tienen proteínas antigénicas, que 
les confieren virulencia y capacidad de super-
vivencia, como proteínas de superficie externa 
(Osp), antígenos variables de superficie (VlsE), 
proteína de unión a fibronectina (BBK32) y pro-
teínas de unión a decorina (DbpA y DbpB).1,12

En Norteamérica la enfermedad es ocasionada 
por Borrelia burgdorferi sensu stricto. En Europa 
las especies causantes de la enfermedad son Bo-
rrelia afzelii, Borrelia garinii, Borrelia burgdorferi, 
Borrelia spielmanii y Borrelia bavariensis, lo que 
se traduce en una amplia variedad de posibles 

manifestaciones clínicas. B. afzelii se asocia con 
manifestaciones cutáneas, B. garinii se considera 
más neurotrópica y B. burgdorferi, artritogénica. 

Los vectores en Europa son garrapatas del tipo 
Ixodes ricinus y en Estados Unidos Ixodes scapu-
laris en la región noroeste y en el medio oeste, 
mientras que en el poniente es Ixodes pacificus.13

El ciclo de vida de la garrapata es de 2 a 6 años 
y consta de 4 estadios: huevo, larva, ninfa y 
adulto; se alimenta una vez en cada uno de 
ellos. La larva se alimenta del primer huésped 
durante tres días, cae al suelo que requiere una 
humedad del 80% para la supervivencia de la 
misma, después de varios meses muda a estadio 
de ninfa; al encontrar a un segundo huésped, se 
alimenta durante 5 días y vuelve a caer al suelo, 
requiriendo las mismas condiciones de humedad 
que en el estadio anterior; meses después muda 
a la etapa adulta y busca su tercer huésped que 
generalmente son venados, sin ser estos reservo-
rios de la enfermedad; en este último el periodo 
de alimentación dura 7 días, regresa al suelo en 
donde la garrapata hembra deposita sus huevos 
(2000 aproximadamente) que mudan a larva 
después de algunos meses.13

Los reservorios de Borrelia de Lyme son ma-
míferos pequeños: ardillas, ratones de campo 
y algunas aves. Los venados son reservorios 
incompetentes; sin embargo, son esenciales 
para el mantenimiento de las poblaciones de 
garrapata porque alimentan a un gran número 
de estos vectores adultos.13

Patogénesis

Borrelia de Lyme se aloja en el intestino medio 
de garrapatas no alimentadas. Cuando una garra-
pata se adhiere a un huésped para alimentarse, 
estas espiroquetas sufren cambios fenotípicos, 
como la expresión de la proteína de superficie 
C que le confiere la capacidad de invadir las 
glándulas salivales de la garrapata, jugando 
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revelar adenopatías, esplenomegalia, orquitis y 
hepatitis.1,3,10

El eritema asociado con B. garinii tiende a 
evolucionar más rápido a lesiones grandes y 
homogéneas que afectan el tronco, produce ma-
yores síntomas sistémicos en comparación con B. 
afzelii. Además, la infección por B. garinii tiende 
a ser prolongada y con periodos de incubación 
cortos. Del primer hasta el tercer estadio ocurre 
linfocitoma cutis, por respuesta de células B, que 
afecta los lóbulos de las orejas y los pezones.2,13,14

En el  segundo estadio hay afectación 
cardiovascular y del sistema nervioso (menin-
gopolirradiculitis, también llamado síndrome 
de Garin-Bujadoux-Bannwarth). Puede afectar 
el sistema nervioso central (SNC) y el periféri-
co; se manifiesta uno o dos meses después de 
la infección primaria; los síntomas incluyen 
meningismo, parálisis facial, cambios de per-
sonalidad y estupor. Se han reportado casos de 
miositis orbital, pérdida neurosensorial de la 
audición, parkinsonismo y hemorragia cerebral 
espontánea.3,11

En el sistema cardiovascular ocurre miocarditis, 
que se sospecha en individuos jóvenes con 
anormalidades en la conducción, como bloqueo 
auriculoventricular, sin aparentes factores de 
riesgo; se han reportado casos de pericarditis y 
endomiocarditis.5,10

El tercer estadio se caracteriza por artritis asimé-
trica, recurrente y oligoarticular de predomino 
en grandes articulaciones, como la rodilla, o 
también poliartritis migratoria. En la piel la típi-
ca lesión tardía de la enfermedad de Lyme es la 
acrodermatitis crónica atrófica, que se distingue 
por coloración rojo o violeta en la piel periférica 
de las superficies extensoras de las extremidades, 
así como linfadenosis benigna cutis. Las lesiones 
son bilaterales, pueden observarse cambios de 
esclerodermia que se describen como lesiones 

un papel esencial en el establecimiento de la 
infección en el huésped mamífero. Al alimen-
tarse las garrapatas depositan las espiroquetas 
en la piel del huésped y éstas se diseminan vía 
hematógena, lo que desencadena una respuesta 
inmunitaria humoral o celular. Como mecanismo 
de virulencia las espiroquetas pueden disminuir 
la expresión de las proteínas inmunogénicas que 
se encuentran en su superficie y tienen la capa-
cidad de recombinar las propiedades antigénicas 
de una lipoproteína de superficie denominada 
VlsE. El daño tisular ocasionado en el huésped 
es secundario a reacciones inflamatorias no 
dependientes de toxinas sino a reacciones in-
flamatorias del huésped.13 

Manifestaciones clínicas

Se dividen en estadios. La manifestación en la 
piel del primer estadio es el eritema migrans 
(antes llamado eritema crónico migrans), que 
consiste inicialmente en una pápula eritemato-
sa en el sitio de la mordedura del insecto y se 
expande en una a tres semanas en una placa cen-
trífugamente en forma de diana, anillo o lesión 
en ojo de buey.1,3,5 Las lesiones pueden medir 
hasta 50 cm de diámetro y tienen un centro vio-
leta. Generalmente son asintomáticas, aunque 
algunos pacientes refieren prurito, sensación 
urente y dolor leve. Las áreas más afectadas son 
el tronco y las extremidades inferiores.5

Aproximadamente el 50% de los pacientes tiene 
lesiones secundarias, que son más pequeñas, no 
suelen afectar las palmas, las plantas ni las mu-
cosas. El eritema migrans puede ser recurrente. 
Se han descrito otras manifestaciones cutáneas 
mediadas por reacción de hipersensibilidad en 
la fase temprana, como granuloma anular, urti-
caria papular y púrpura de Henoch-Schönlein. 
Entre los síntomas sistémicos causados por la 
espiroquetemia están: escalofríos, fiebre, ma-
lestar general, letargia, artralgia, mialgia, cefalea 
y rigidez del cuello. El examen físico puede 
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similares al liquen escleroso. La acrodermatitis 
crónica atrófica es casi exclusiva de adultos con 
predominio en el sexo femenino.5

Se ha visto mayor predominio de neurobo-
rreliosis en pacientes europeos, en contraste 
con la artritis que se observa más en Estados 
Unidos.5 Entre las manifestaciones oculares 
ocurre conjuntivitis en el primer estadio. Se han 
reportado casos de uveítis, papilitis, queratitis y 
episcleritis.5,10

A pesar de recibir tratamiento, algunos pacien-
tes con enfermedad de Lyme permanecen con 
síntomas recurrentes inespecíficos; en ausencia 
de otra condición que los explique, éstos son 
diagnosticados como síndrome pos-Lyme. Las 
manifestaciones clínicas más comunes son: fa-
tiga, artralgias, cefalea, parestesias, irritabilidad, 
insomnio y alteraciones de la memoria y con-
centración. El riesgo de padecer este síndrome 
se asocia con enfermedad diseminada, mayor 
gravedad de la enfermedad al inicio y retraso 
para iniciar el tratamiento.3,14

Diagnóstico

El diagnóstico suele ser difícil por su afectación 
multisistémica y manifestaciones atípicas, por 
lo que la enfermedad de Lyme se conoce como 
“el último gran imitador”.10 Ante la ausencia de 
eritema migrans, es necesario realizar pruebas 
serológicas para coadyuvar al establecimiento 
del diagnóstico.15 La serología puede no ser 
positiva sino hasta uno a dos semanas después 
del inicio de los síntomas y puede mostrar menor 
sensibilidad para la detección de la infección por 
B. mayonii. Por tanto, la detección del ADN de 
las tres especies de B. burdorferi sensu lato (Bbsl) 
mediante reacción en cadena de la polimerasa 
(PCR) puede ser útil y apoyar la prueba seroló-
gica para la detección de la enfermedad aguda. 
La PCR ha mostrado utilidad en biopsias de piel 
con erupciones asociadas con la enfermedad 

de Lyme, líquido y biopsias sinoviales, menos 
comúnmente se detecta en el líquido cefalorra-
quídeo y la sangre.16 En general, la sangre no es 
la fuente preferida para la detección de ADN 
de Bbsl por PCR, aunque puede mostrar mayor 
utilidad para la detección de B. mayonii, debido 
a los altas concentraciones de espiroquetemia 
periférica observada con este organismo.2 La PCR 
para enfermedad de Lyme debe realizarse siem-
pre junto con las pruebas serológicas aprobadas 
por la FDA y los resultados deben correlacionar-
se con los datos serológicos, epidemiológicos 
y la manifestación clínica del paciente. Existe 
una PCR que detecta y distingue los principales 
agentes de enfermedad de Lyme en América del 
Norte (B. burgdorferi y B. mayonii) y Europa (B. 
afzelii y B. garinii).

Una de las limitaciones de la prueba molecular 
es que puede resultar negativa si se realiza en 
sangre, ya sea en infecciones activas o cróni-
cas, así como ante la existencia de sustancias 
inhibitorias de la amplificación. Por tanto, no 
puede utilizarse como única prueba diagnóstica 
o sustituto de la serología.2,16

Histología de piel

Por lo general, la epidermis se observa normal. 
En la dermis hay infiltrado inflamatorio perivas-
cular e intersticial por eosinófilos, histiocitos, 
linfocitos, mastocitos y células plasmáticas, así 
como proliferación vascular y necrosis. A través 
de la tinción de plata se identifican las espiro-
quetas; las células plasmáticas pueden indicar 
su existencia.3,14

Diagnósticos diferenciales

Entre los diagnósticos diferenciales de eritema 
migrans están las reacciones por mordedura 
de insecto, urticaria, dermatitis por contacto, 
celulitis, foliculitis, erisipela, tiña del cuerpo, 
granuloma anular, eritema fijo a fármacos, eri-
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tema multiforme, eccema numular y eritema 
anular centrífugo.5,14 Otro de los diagnósticos 
diferenciales es la ehrlichiosis granulocítica hu-
mana, que comparte el mismo vector Ixodes 
scapularis con la enfermedad de Lyme; tiene 
placas eritematosas más pequeñas en el sitio 
de la mordedura por la garrapata y síntomas 
musculoesqueléticos.14

Tratamiento

Las recomendaciones en el tratamiento varían 
según el estadio de la enfermedad. Se prefiere 
tratamiento antibiótico oral en el curso agudo 
de la enfermedad no complicada, y terapia 
intravenosa si hay diseminación o afectación 
neurológica evidente.7,14

El tratamiento de pacientes adultos con enferme-
dad de Lyme localizada temprana o diseminada 
temprana, en presencia de eritema migrans y au-
sencia de manifestaciones neurológicas, bloqueo 
auriculoventricular completo o ambos, puede 
prescribirse con 10 a 21 días de doxiciclina 
oral a dosis de 100 mg dos veces al día, como 
el caso comunicado; 14-21 días de amoxicilina 
oral 500 mg tres veces al día o 14-21 días de 
cefuroxima oral 500 mg dos veces al día. En 
caso de alergia, intolerancia u otras contraindi-
caciones para la administración de doxiciclina, 
se recomienda azitromicina oral 500 mg al día 
durante 7-10 días, claritromicina oral 500 mg dos 
veces al día durante 14-21 días o eritromicina 
oral 500 mg cuatro veces al día durante 14-21 
días. Los pacientes con afectación del sistema 
nervioso central requieren tratamiento con cef-
triaxona intravenosa durante un máximo de 28 
días para asegurar la penetración adecuada del 
medicamento a través de la barrera hematoen-
cefálica.3,7,17

Aproximadamente un 15% de los pacientes 
experimenta una reacción de tipo Jarisch-Herx-
heimer en las primeras 24 horas de iniciar el 

tratamiento. Esta reacción se caracteriza por exa-
cerbación de los síntomas sistémicos y aumento 
del tamaño y número de las lesiones cutáneas 
existentes.7,10,17

CONCLUSIONES

Comunicamos el caso de un paciente originario 
y residente de la Ciudad de México, que tuvo 
una estancia de un mes en Connecticut, Estados 
Unidos, conocida por ser un área endémica de 
la enfermedad de Lyme en ese país. El paciente 
cursó con la lesión típica de eritema migrans que 
aumentó de diámetro y se asoció con fiebre y 
dolor articular. Los estudios serológicos respal-
daron el diagnóstico de enfermedad de Lyme. 
Se prescribió tratamiento con doxiciclina con 
alivio del cuadro. Este caso ilustra la importancia 
de tener presentes los diagnósticos diferenciales 
de lesiones cutáneas similares a eritema migrans 
que estén asociadas o no con síntomas sistémi-
cos, porque la enfermedad de Lyme puede causar 
afección neurocognitiva, cardiaca y cutánea 
crónica, por lo que es vital el reconocimiento 
del cuadro clínico para su diagnóstico y abor-
daje correctos. Aunque no es un caso nativo del 
país, el antecedente epidemiológico de estancia 
en un país endémico hace que consideremos el 
diagnóstico de enfermedad de Lyme.
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Cirugía

Reparación quirúrgica de doble 
elongación del lóbulo de la oreja y 
cambio de la clasificación actual

Resumen

ANTECEDENTES: La oreja es una estructura cosmética importante. Los defectos traumá-
ticos adquiridos del lóbulo auricular pueden dividirse en completos e incompletos. Ante 
el incremento de perforaciones y uso de expansores ocurren desgarros o elongaciones 
notorias que ameritan reparación con técnicas quirúrgicas especiales. 

CASO CLÍNICO: Paciente femenina de 48 años con doble elongación completa uni-
lateral del lóbulo de la oreja, tratada satisfactoriamente con M-Z-plastias.

CONCLUSIONES: No encontramos ningún caso reportado de un defecto con doble 
elongación del lóbulo auricular; por ello, proponemos una modificación a la clasifica-
ción actual con integración del tipo V, que correspondería al caso descrito. 

PALABRAS CLAVE: Lóbulo de la oreja; reconstrucción; cirugía dermatológica.

Abstract

BACKGROUND: The ear is an important cosmetic structure. Acquired traumatic defects 
of the earlobe can be classified into two categories: complete and incomplete. Because 
of the recent increase in perforations and earlobe expanders, wide tear lobe or elonga-
tion defects need proper reconstruction with special surgical techniques. 

CLINICAL CASE: A 48-year-old female patient with complete double unilateral earlobe 
tear, successfully treated with M-Z-plasty.

CONCLUSIONS: We did not find any reported case of a defect with double elongation 
of the atrial lobe; for this reason, we propose a modification to the current classification 
with integration of type V, which corresponds to the case described.

KEYWORDS: Earlobe; Reconstruction; Dermatologic surgery.
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ANTECEDENTES

Los defectos del lóbulo auricular son frecuentes 
en la población general y un motivo constante 
de consulta en los adultos.1 Pueden clasificarse 
dentro de dos grupos: de causa congénita o ad-
quirida (principalmente traumática) y que a su 
vez originan defectos estructurales completos o 
incompletos.2,3 

La mayor parte de los defectos completos suelen 
ser unilaterales y ocasionados por una tracción 
abrupta del lóbulo auricular con segmentación 
de la misma, que se genera frecuentemente 
con el uso de aretes y piercings. La primera 
propuesta de reparación de estos casos la des-
cribió McLaren en 1954,4 pero en la actualidad 
existen distintos métodos quirúrgicos para tal 
efecto, con diferentes resultados estéticos y 
funcionales.

Epidemiología 

Aproximadamente el 34% de la población entre 
18 y 50 años en Estados Unidos tiene una per-
foración en las orejas.1 De éstas, la colocación 
de expansores para establecer mayor área de 
manera paulatina (perforación de Gauge)5 ha 
cobrado popularidad en las últimas décadas pro-
vocando defectos considerables incluso mayores 
de 5 mm. Esto ha llevado al incremento del 81% 
de la necesidad de establecer técnicas quirúrgi-
cas para su corrección. En 2013, se llevaron a 
cabo más de 40,000 intervenciones quirúrgicas 
para reparar estos defectos.1 

Causa

El lóbulo auricular sufre cambios significativos 
con el paso del tiempo, con la edad puede au-
mentar su tamaño hasta un 35% entre los 20 y 60 
años. Los principales factores que contribuyen a 
su elongación son el uso de expansores, aretes 
de gran peso, dormir con ellos y malas técnicas 

de perforación.6,7 Además, es común que se 
identifiquen adelgazamiento y atrofia.3 

Según la propuesta original de Blanco-Dávila 
y Vásconez,8 modificada por Covarrubias en 
2013, los defectos del lóbulo de la oreja pueden 
dividirse de la siguiente manera: 

Tipo I: los límites de la perforación son menores a 
la mitad de la distancia de la perforación original 
y el margen inferior del lóbulo. 

Tipo II: los límites de la perforación se extienden 
a más de la mitad la distancia de la perforación 
original y el margen inferior del lóbulo. 

Tipo III: apertura del lóbulo en su porción in-
ferior, y 

Tipo IV: defectos por lóbulos expandidos.2 

Esta clasificación resulta útil para la comprensión 
del mecanismo del defecto y de las posibilidades 
de corrección del mismo. 

CASO CLÍNICO

Paciente femenina de 48 años sin antecedentes 
de importancia para su padecimiento actual, que 
acudió a valoración quirúrgico-dermatológica 
por un defecto de dos años de evolución con 
doble elongación completa del lóbulo izquier-
do (Figura 1). Tenía el antecedente de dos 
reconstrucciones: la primera, mediante cierre 
por sacabocados, un año después se realizó la 
segunda por desepitelización simple con cierre 
directo y con recurrencia del problema en ambas 
ocasiones. Con base en el estado actual, se reali-
zó exposición quirúrgica cruenta de los bordes y 
reconstrucción con técnica en M-plastia superior 
más Z-plastia del borde inferior (Figura 2). En el 
seguimiento posoperatorio se identificó buena 
evolución, sin recidiva de la elongación tras dos 
años de la intervención.
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DISCUSIÓN

En la actualidad existen varias alternativas 
terapéuticas descritas en la bibliografía para 
la reparación de los defectos estructurales del 
lóbulo, con diferente grado de dificultad y 
distintos resultados estéticos.9 En general, este 
tipo de técnicas quirúrgicas son poco costosas, 
relativamente sencillas de realizar, bien tolera-

das por los pacientes y con buenos resultados 
funcionales.10 

Entre las técnicas de reparación tras desgarro 
del lóbulo, pueden considerarse las técnicas de 
cierre directo o aquéllas en las que se instalan 
colgajos locales. Las primeras representan un 
método rápido y simple de reparación; en los 
desgarros pequeños, ésta suele ser una buena 
opción terapéutica. Las técnicas con colgajo, 
aunque son más complejas, se prefieren para 
desgarros medianos o grandes, pues preservan 
el lóbulo con mejores resultados estéticos.3,6,7,11,12 

Mantener la reperforación es otro tema a con-
siderar, en donde el tiempo de realización, 
así como la técnica resultan importantes para 
prevenir un segundo desgarro y separación del 
lóbulo de la oreja.11 Distintos autores mencionan 
el uso de cánulas, palillos y suturas no absor-
bibles (nylon) como espaciadores temporales 
con resultados variables. Eyal y colaboradores 
proponen el uso de sutura calibre 2-0 a través 
del defecto, seguida de una aguja hipodérmica, 
sin necesidad de aplicación de anestésico local 
para la instalación definitiva del arete.1,10 

Dermatología
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Figura 1. Doble elongación completa del lóbulo 
auricular.

Figura 2. Técnica quirúrgica: A. M-plastia. B. Exposición de los bordes. C. Cierre del defecto.
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La técnica de Hersh consiste en utilizar un saca-
bocado para desgarros menores de 4 mm, con un 
corte perpendicular al lóbulo de la oreja, dese-
pitelizando el defecto en su entorno realizando 
entonces un cierre directo primario.1 Avenaboli, 
Miller-Eisbach y Narasimhan proponen el uso de 
la Z-plastia media o inferior, demostrando que 
para tratar desgarros completos es un método 
simple y muy efectivo a largo plazo.11,13

Respecto a las técnicas de colgajos para repa-
ración de defectos pequeños o parciales, se 
pueden usar diseños en paralelo14 o L-plastias 
en espejo en caso de defectos mayores.11 

Los procedimientos con este tipo de técnicas 
quirúrgicas pueden tener complicaciones habi-
tuales, como sangrado, dehiscencia de la herida, 
infección, cicatrización queloide, necrosis en 
la reparación del defecto o recurrencia del 
defecto.3,7,15 Los seguimientos reportados en la 
bibliografía han mostrado un adecuado resul-
tado estético después de las diversas técnicas 
utilizadas, por lo que el pronóstico se considera 
generalmente favorable. 

La limitación reportada con mayor frecuencia es 
la necesidad de realizar una nueva perforación, 

que no se recomienda hacer en los primeros seis 
meses posteriores a la intervención, para así no 
interferir con el proceso normal de cicatrización, 
tampoco se sugiere utilizar aretes de presión o 
colgantes durante ese periodo.2,12 

Las reparaciones en el sitio del defecto pueden 
mostrar elongación nuevamente. Esto puede 
evitarse con la colocación de puntos de sutura 
intradérmicos con polipropileno.12 

COMENTARIO Y CONCLUSIONES

Con base en lo expuesto y tras la revisión de la 
bibliografía actual, no encontramos ningún caso 
reportado de un defecto con doble elongación 
del lóbulo auricular; por ello, proponemos una 
modificación a la clasificación actual con inte-
gración del tipo V, que correspondería al caso 
descrito. Figura 3

Respecto a la técnica quirúrgica utilizada y de-
bido al antecedente de recurrencia con técnicas 
convencionales, se eligió la corrección con M-
plastia con instalación de puntos intradérmicos 
y Z-plastia inferior para evitar un fenómeno de 
escalonamiento, modificando así la fuerza tensil 
en la cicatriz definitiva.
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Figura 3. Clasificación actual y propuesta de agregar el tipo V que corresponde a doble elongación completa 
del lóbulo de la oreja.
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El lóbulo del pabellón auricular es una zona 
cosmética importante, que está expuesta cons-
tantemente a eventos traumáticos por distintos 
factores. Éstos pueden modificar su conforma-
ción anatómica ideal, por lo que es necesario 
conocer técnicas de reparación especializadas 
para su correcto afrontamiento. Consideramos 
importante la comunicación de este caso y su 
abordaje terapéutico, para aumentar las opcio-
nes de tratamiento y el bienestar de los pacientes.
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Editorial
Debe ser por invitación, sin embargo, se puede plantear un tema a los editores.
La extensión debe ser de una o dos cuartillas, puede o no tener referencias bibliográficas. 

Trabajo original 
-Debe tener resumen estructurado en español e inglés con máximo 250 palabras 
-Palabras clave/keywords
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-Objetivo 
-Material y método
-Resultados
-Discusión 
-Agradecimientos (opcional)
-Referencias 
-Pies de figura

Las figuras deben enviarse por aparte. Los autores deben verificar que todas las referencias, figuras y cuadros estén citados en el texto. 
Anexar carta de cesión de derechos firmada.
Trabajo de revisión 

-Debe tener resumen con máximo 250 palabras
-Palabras clave/keywords
-Antecedentes o Introducción
-Contenido de la revisión por secciones 
-Discusión (opcional)
-Agradecimientos (opcional)
-Referencias (el número de referencias será acorde al tema y se sugiere poner referencias actuales)
-Pies de figura
-Diez preguntas de opción múltiple (para valoración del Consejo Mexicano de Dermatología), indicando la respuesta correcta y no 
deberán ser interrogativas-negativas 

Las figuras deben enviarse por aparte. Los autores deben verificar que todas las referencias, figuras y cuadros estén citados en el texto.
Anexar carta de cesión de derechos firmada.
Caso clínico 

-Debe tener resumen estructurado en: Antecedentes, Caso clínico y Conclusiones. La extensión máxima es de 250 palabras. 
-Antecedentes o Introducción
-Caso clínico 
-Discusión 
-Agradecimientos (opcional)
-Referencias 
-Pies de figura

Las figuras deben enviarse por aparte.  Los autores deben verificar que todas las referencias, figuras y cuadros estén citados en el texto.
Anexar carta de cesión de derechos firmada.
Carta al editor
Ésta puede ser sobre un tema en particular, donde se dé información precisa o sobre un concepto de alguna enfermedad.
Puede ser en relación con algún comentario sobre algún trabajo previamente publicado en Dermatología Revista Mexicana.

-No tiene resumen ni palabras clave
-Cuerpo del documento, con o sin secciones y su discusión 
-Agradecimientos (opcional)
-Referencias 
-Pies de figura

Las figuras, cuadros, tablas se deben enviar por aparte.  Los autores deben verificar que todas las referencias, figuras y cuadros estén citados 
en el texto.
Anexar carta de cesión de derechos firmada.
Trabajo cultural
Debe tener un contenido particular que haga referencia a algún tema de dermatología. Solo contiene el cuerpo del trabajo, con o sin secciones. 

-Referencias
-Pies de figura

Las figuras, cuadros, tablas se deben enviar por aparte. Los autores deben verificar que todas las referencias, figuras y cuadros estén citados en el texto.
Anexar carta de cesión de derechos firmada.
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