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N

La educacién, por su repercusion sobre el hombre y
la sociedad, constituye uno de los valores universales
mas destacados. En palabras de Marc Mayer, “la
educacién es un intento por crear ambientes que
promuevan cambios en lo que la gente hace, sabe y
siente, con la meta de impulsar el crecimiento laboral,
social e intelectual”.

Por otro lado se tiene presente que la educacion es
un proceso esencialmente dinamico que proporciona
las herramientas para alcanzar las metas del hombre,
y que pretende el perfeccionamiento del individuo
como persona. Ello significa que constituye un proceso
permanente y continuo a lo largo de toda la vida
humana y cuyo resultado supone una situacion distinta
de su estado original, lo que por supuesto se pretende
con un proyecto educativo de estas caracteristicas.

En su sentido inmanente incluye una idea de
perfeccionamiento asi como también de organizacion,
accion y socializacion, lo que permite colegir la
complejidad que constituye la educacién en general, y
por supuesto que la educacién médica dermatologica
no representa una excepcion.

En las distintas épocas de la historia de la medicina, el
proceso educativo médico ha sufrido también cambios
considerables, y actualmente el avance tecnoldgico
nos enfrenta al enorme desafio de ademas de dominar
las habilidades clasicas, acrecentar otras tales como el

andlisis critico, la resoluciéon de problemas, el trabajo
colaborativo, etc.

Es util recordar el planteo de Jacques Delors acerca
de la educacién, la que debe estructurarse en torno
a cuatro aprendizajes fundamentales los que en el
transcurso de la vida de una persona, seran los pilares
del conocimiento.

Estos son: “aprender a conocer”, es decir, adquirir los
instrumentos de la comprensién; “aprender a hacer”,
para poder influir sobre el propio entorno; “aprender
a vivir juntos”, para participar y cooperar con los
demas en todas las actividades humanas; por ultimo,
“aprender a ser”, un proceso fundamental que recoge
elementos de los tres anteriores.

En general, la ensefianza se orienta esencialmente
hacia el aprender a conocer vy, el aprender a hacer.
Las otras dos formas de aprendizaje (aprender a
vivir juntos y aprender a ser) implican un mayor
compromiso y requieren una atencion especial a fin
de que la educacién sea para el ser humano, en su
calidad de persona y de miembro de la sociedad, una
experiencia global y que dure toda la vida en los planos
cognoscitivo y practico.

En definitiva, a través de este proyecto se pretende
generar un proceso educativo integral cuya meta es la
calidad formativa.

Roberto Glorio
Profesor Adjunto de Dermatologia
Universidad de Buenos Aires
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INTRODUCCION

La palabra angioqueratoma deriva del griego y esta
formada por los términos “angeion”, “keras” y “oma”,
los cuales significan vasos sanguineos, cuerno y tumor
respectivamente.

Comprenden un grupo de malformaciones vasculares
caracterizadas histopatolégicamente por la presencia de
ectasia de los vasos sanguineos situados en la dermis
superficial, sobre la que se dispone una epidermis con
hiperqueratosis ortoqueratésica, la cual le concede
macroscépicamente un aspecto verrucoso (1).

El angioqueratoma circunscripto neviforme es la variedad
menos habitual de los cinco tipos de angioqueratomas
descritos en la literatura (tabla 1).

Es mas frecuente en mujeres en relacién 3a 1. Las lesiones
estan en general presentes desde el nacimiento (2).

Consisten en placas hiperqueratésicas vasculares que
sangran facilmente ante el trauma. Su crecimiento es
proporcional al crecimiento corporal. Su distribucion es
lineal o zosteriforme y su localizacion mas frecuente es
en los miembros inferiores.

El abordaje terapéutico constituye un desafio ya que los
tratamientos son dolorosos y la patologia recidivante.

El tratamiento de estas lesiones es muy variado y
depende del tamafio, profundidad, localizacién vy
extension de la lesion, pudiendo realizarse desde la
extirpacidon quirdrgica, hasta la electrofulguracién o
ablacioén con laser. También se postula el empleo de la
crioterapia que s6lo ha mostrado resultados favorables
en las lesiones superficiales.

Se destaca la utilizacién del Laser de CO2 ya que
permite realizar tratamientos menos cruentos con muy
buenos resultados estéticos y funcionales. Debido a su
precision y accién superficial, permite tratar gran nimero
de lesiones en una sola sesion (3).

Los laseres vasculares (colorante pulsado o Nd:YAG de
1064 nm) son utiles siempre que los angioqueratomas no
tengan gran hiperqueratosis en su superficie, ya que de
lo contrario se pierde eficacia.

Figura 1. Papulas eritemato violaceas que confluyen formando
placas hiperqueratdsicas de limites netos y distribucion
zosteriforme.

Figura 2. Histopatologia con hematoxilina - eosina: Notese
la presencia de hiperqueratosis, papilomatosis, acantosis
irregular y espacios capilares dilatados en la dermis papilar.



CASO CLINICO

Paciente de 10 anos de edad, derivado de otro
centro, que presenta una lesién vascular tipo placa
hiperqueratosica de coloracion eritemato violacea , de
limites netos, de distribucién segmentaria, en miembro
inferior derecho, no dolorosa pero con sangrado ante
minimo trauma. (figura 1). Esta lesién estaba presente
desde el nacimiento, y se le habia realizado criocirugia
como tratamiento con regular respuesta.

Se realiz6 biopsia de piel y se confirmé el diagnostico de
angioqueratoma circunscripto neviforme (figura 2).

Se decidio realizar tratamiento con laser de Co2, cuyo
target es el agua, de forma continua y luego desfocalizada
con la intencion de tratar primero la hiperqueratosis y
luego intentar el cierre vascular superficial. Se utilizé una
densidad de potencia: 8 W/cm2.

Bajo anestesia local con lidocaina 2% y epinefrina se
fueron fraccionando las sesiones en forma mensual,
completando 4 en total. Presentd muy buena tolerancia
al procedimiento, y excelentes resultados estéticos y
funcionales (figura 3). El paciente no concurrié luego a
los controles dermatolégicos, ni realizé ningun tipo de
terapia de mantenimiento, por lo que a los 5 afios regres6
con nuevas lesiones hiperqueratosicas, excoriadas,
acompafadas de un importante dolor, impotencia
funcional y sangrado (figura 4).

COMENTARIOS

El “angioqueratoma circunscripto neviforme” es
la variedad menos habitual de los cinco tipos de
angiogueratomas descritos en la literatura. Estos 5 tipos
que difieren clinicamente unos de otros por su ubicaciony
su morfologia, distinguiéndose formas extensas y formas
localizadas, pero son histolégicamente similares (6).

Tienen una prevalencia en la poblacién general de
0,16% (4).

La fisiopatologia es desconocida, se ha descrito que
posiblemente responda a la manifestacién cutanea
de una fistula arteriovenosa, o sea el resultado de
la alteracion de vénulas y vasos linfaticos locales
secundaria a micro traumatismos repetitivos o
procesos de hipertension venosa, lo cual motivaria la
proliferacion epitelial responsable de la acantosis y

papilomatosis que se observa en los cortes histolégicos
de las lesiones cutaneas.

También se postula que el angioqueratoma congénito
representa un fenotipo de mosaico genético aunque la
mutacion subyacente es hasta ahora desconocida (5).

El principal diagnéstico diferencial que debe plantearse
es con el hemangioma verrucoso (7). Si bien las lesiones
pueden ser clinicamente muy similares, desde un punto
de vista histoldgico, el angioqueratoma circunscrito se
limita a la dermis papilar, mientras que el hemangioma
verrugoso se extiende hasta la hipodermis y presenta
marcador Glut-1 positivo.

Si bien los angioqueratomas son tumores benignos de
origen vascular, que en su mayoria no se encuentran
asociados con enfermedades sistémicas, el hallazgo de
lesiones difusas siempre obliga al dermatélogo a tener
en mente los diagnosticos diferenciales y la posibilidad
de una enfermedad de base subyacente.

Existen multiples tratamientos descritos en la literatura,
la eleccién del mismo depende del tamafio, profundidad,
localizacion y extension de la lesidn. Se mencionan
la escision quirdrgica, la electrocauterizacién o la
criocirugia. Ultimamente se plantea el uso de la terapia
laser, tanto en forma ablativa (laser de Co2), como no
ablativa (laser Neodinuim Yag de 1064 nm), en forma
aislada o combinada. Cada tipo de terapéutica presenta
sus ventajas y desventajas, especificadas en la tabla 2.

El interés del caso radica en presentar una patologia
poco frecuente e invalidante, con muy buena respuesta
al tratamiento con Laser de Co2, que sin ser este
curativo consigue mejorar tanto la funcionalidad como
la estética corporal.

Angioqueratoma circunscripto neviforme tratado con laser de CO2

Figura 3. Resultado posterior a 4 sesiones con laser CO2.

Figura 3. Recidiva de lesiones 5 afios post tratamiento, se
observa mayor hiperqueratosis.

4

=l angioqueratoma circunscripto
neviforme consiste en placas
hipergueratosicas vasculares de
distribucion lineal o zosteriforme,
que sangran facilmente ante
MINIMOoSs traumas.




Angioqueratoma circunscripto neviforme tratado con laser de CO2

Tabla 1. Clasificacion de los angioqueratomas
TIPO LOCALIZACION APARICION
A. Corporal difuso o enfermedad de Fabry tipo |, Tronco Infancia

, asociado a enfermedades de depdsito lisosdmico.

A. de Mibelli, lesiones bilaterales en las extremidades. Dorso de manos y pies Infancia y adolescencia
A. de Fordyce, localizado en el escroto o perine femenino. Genitales Adultos

A. Solitario o multiple, el mas frecuente. Miembros inferiores Adultos jovenes

A. Circunscripto neviforme. Miembros inferiores Nacimiento/Infancia

EL FIN DE LA PEDICULOSIS
Y DE LA ESCABIOSIS

Eficacia, Tolerancia y Seguridad

Tabla 2. Opciones terapéuticas, ventajas y desventajas de cada una

TRATAMIENTO VENTAJAS DESVENTAJAS

Escisién quirurgica * Remueve lesiones completamente,
menor tasa de recidivas

e Cicatrices desfigurantes
e Largo tiempo de recuperacion

Terapia con Laser * Mejores resultados cosméticos y funcionales * Recurrencias
» Abordaje de multiples lesiones en solo una * Hipo o hiperpigmentacion
sesion ¢ |mportancia del mantenimiento
Crioterapia * Para lesiones muy superficiales e Cicatrices
* Recurrencias
* Dolor

» Necesidad de multiples sesiones

Electrocauterizacion » Para lesiones pequefas y superficiales e Cicatrices
* Recurrencias

IVERMECTINA 0,5%
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INTRODUCCION

El eritema fijo por drogas fue descrito por primera vez
por Brocq en 1894 (1).

Es una de las formas mas frecuentes de reaccion cutanea
a drogas junto con el exantema por drogas y la urticaria.
Se caracteriza por la aparicion de lesiones cutaneas
y/0 mucosas, que tienen la particularidad de aparecer
como consecuencia a la administracién un farmaco
determinado, involucionar al suspender el mismo, y
reaparecer de la misma forma y en el mismo sitio ante
la reexposiciéon. De ahi su denominaciéon de “eritema
fijo”. Puede producirse por la ingesta oral de un farmaco,
por la aplicacion de sustancias topicas, por anestésicos
locales o por fotoexposicion (2).

Si bien su diagnostico es eminentemente clinico,
algunos estudios complementarios como una biopsia de
piel, pueden ayudar para descartar otros diagnésticos
diferenciales lo cual implicaria un tratamiento diferente y
no la sola suspension del farmaco involucrado.

CASO CLINICO

Paciente de sexo masculino, de 87 anos de edad, con
antecedentes de hipertensién arterial, insuficiencia
renal crénica, eliptocitosis hereditaria (alteracion de
la membrana de los eritrocitos), fibrilacion auricular y
parkinsonismo, por lo cual se encontraba recibiendo
carvedilol, citalopram, quetiapina, rosuvastatina,
hidroclorotiazida y acenocumarol.

Cursé internacion por fiebre con sospecha de infeccion
pulmonar, por lo cual recibié ampicilina-sulbactam (1
gramo cada 12 horas). Un dia después de haber iniciado
dicho antibiético, presenté placas eritematoviolaceas,
redondeadas, de limites bien definidos, de tamafo
variable entre 1 a 4 cm, levemente pruriginosas,
localizadas en cara externa de ambos muslos, cara
interna de rodilla izquierda (figura 1) y region dorso
lumbar (figura 2).

El paciente referia que ya habia presentado lesiones
similares en sitios coincidentes con los descritos
previamente, aunque desconocia el motivo de las mismas.

El laboratorio evidencié neutrofilia leve sin leucocitosis.
Se sospechd en primer lugar eritema fijo por drogas, pero
se consideraron otros diagndsticos presuntivos como

Figura 1. Placas eritematoviolaceas, redondeadas de limites
definidos, de tamanos variables entre 1 a 4 cm, levemente
pruriginosas, localizadas en cara externa de muslo derecho.

Figura 2. Placas redondeadas eritematoviolaceas, de
multiples tamarios, que se extienden en dorso inferior.



sindrome de Sweet, urticaria vasculitis o fase urticariana
de penfigoide ampollar, por lo cual se realizé una biopsia
de la que se obtuvo material para histopatologia y otra
de piel sana perilesional para inmunofluorescencia
directa (IFD).

La histopatologia con tincién con hematoxilina eosina
reveld6 queratinocitos necroticos, con exocitosis
linfocitaria e infiltrado linfocitario perivascular en dermis
(figura 3y 4).

La IFD resulté negativa. En base a esto se diagnostico
eritema fijo por drogas.

Como tratamiento se indicé la suspension de la
ampicilina-sulbactam y la aplicacion de clobetasol
0.05% en crema 1 vez al dia en las lesiones, con lo cual
el paciente evolucioné con una involucién completa de
las lesiones con una hiperpigmentacion residual.

El eritema fijo puede afectar a personas de cualquier
edad, pero es mas prevalente entre los adultos jévenes,
con una edad de media de presentacién de 30 afios (3).

Aunque la mayor parte de los casos descritos son
secundarios a la ingesta oral de una sustancia, ha
aumentado el nUmero de casos publicados provocados
por la aplicacién de sustancias topicas, por anestésicos
locales o por fotoexposicion.

Los farmacos mas relacionados con este cuadro son
las sulfonamidas, los antiinflamatorios no esteroideos,
las tetraciclinas, el metronidazol, y la carbamazepina.
Con menos frecuencia se han descrito como agentes
causales el paracetamol, la amoxicilina, la ampicilina, la
eritromicina, la hidroxicina y el alopurinol. Existen casos
relacionados con consumo de drogas ilicitas como la
cocaina y la metanfetamina (4). Existen descritas en la
bibliografia manifestaciones similares al eritema fijo,
secundarias a la exposicién solar (8) y al consumo de
alimentos y aditivos (9).

Su fisiopatogenia se debe a una reaccién de
hipersensibilidad de tipo IV. Cuando el organismo es
expuesto a dicho antigeno, se produce una respuesta
inmune en la cual los linfocitos T CD4 y CD8 citotdxicos
se dirigen hacia la piel y producen las lesiones que se ven
clinicamente, una vez eliminado el antigeno causal y con
la participacion de linfocitos T regulatorios se detiene la
respuesta inmune y las lesiones cutaneas involucionan.
Sin embargo, permanecen encriptados en la epidermis
linfocitos T de memoria contra estos antigenos, los cuales
ante una nueva exposicion reaccionan y desencadenan
nuevamente las lesiones en el mismo sitio (6).

Dentro de las reacciones adversas a farmacos, se
encuentran aquellas que presentan una demora
evocadora corta entre la administracion del farmaco y
la aparicion de las lesiones. Lo mas frecuente es que el
eritema fijo aparezca dentro de las primeras 24 horas
de administrado el farmaco (5), aunque se describe en la
literatura una latencia media de dos dias.

Las manifestaciones clinicas consisten en maculas
0 placas eritemato-violaceas Unicas, de limites bien
definidos, de morfologia redondeada u ovalada, que
pueden presentar ampollas o erosiones centrales,

localizadas de forma mas frecuente en las extremidades,
la zona genital, perianal y cara. También pueden verse
afectadas las mucosas, sobre todo la labial. Existen
variantes atipicas como la ampollar, la hipopigmentada
y la generalizada.

En general, las lesiones son uUnicas o escasas y no se
asocian a sintomas sistémicos, aunque de forma menos
frecuente las lesiones pueden ser multiples, como en el
caso presentado. Puede persistir una hiperpigmentacion
residual postinflamatoria en el lugar donde estuvieron las
lesiones iniciales, que pueden durar varias semanas o
meses, lo que le asigndé a esta dermatosis su nhombre
original en francés «érythéme pigmenté fixe», aunque
esta hiperpigmentacion residual no es un hallazgo
constante (3).

Los principales diagnésticos diferenciales que se deben
considerar en el eritema fijo por drogas son el penfigoide
ampollar, el sindrome de sweet o el eritema multiforme
(8). Otros autores consideran que se deberia diferenciar
también de la dermatitis de contacto, la infeccion cutanea
por herpes y algunos tipos de fitofotodermatosis (4).

El diagnéstico es clinico. Es fundamental identificar la
relacion existente entre la ingesta de algun farmaco, y
el desarrollo de las lesiones, asi como la resolucion del
cuadro dermatolégico al discontinuar el mismo.

Algunos estudios complementarios pueden ayudar al
diagnostico de esta entidad como la biopsia cutanea, las
pruebas epicutaneas y las pruebas de reexposicién al
farmaco. El estudio histologico de las lesiones cutaneas
suele evidenciar queratinocitos necréticos con exocitosis
de linfocitos e infiltrado inflamatorio agudo en dermis.
Las pruebas epicutaneas, como el test del parche,
consisten en aplicar el antigeno sospechoso sobre la
piel que presenté la lesién. Se basan en desencadenar
la respuesta celular linfocitaria T de memoria que tiene
el paciente sensibilizado contra el farmaco responsable,
y se considerara que la prueba del parche es positiva
cuando se reproduzcan las mismas lesiones que
aparecieron tras la toma del farmaco. Los resultados de
esta prueba deben ser evaluados a las 48 y a las 96 hs
de su aplicacion, y tienen una mayor sensibilidad para
los anticonvulsivantes aromaticos y ciertos antibiéticos.
Las pruebas de reexposicion al farmaco, consisten en
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la administracién del farmaco sospechoso y observar
si se reproducen las lesiones cutaneas. Su principal
inconveniente es que la latencia entre la exposicién al
medicamento y la aparicion de las mismas puede durar
varios dias, y se debe considerar que en ocasiones éstas
pueden no reproducirse con la reexposicién (7).

Su tratamiento consiste en discontinuar el farmaco
causante. Se pueden utilizar antihistaminicos para el
prurito y corticoides tépicos en las lesiones.

Consideramos importante destacar que todos los
médicos dermatélogos debemos conocer esta
patologia, dado que es frecuente y muchas veces sub-
diagnosticada. Sus claves en el diagnéstico son una
minuciosa exploracion clinica y una anamnesis detallada
con especial hincapié en la historia de toma de farmacos.
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INTRODUCCION

La morfea o esclerodermia localizada es una enfermedad
autoinmune, inflamatoria, crénica, lenta y progresiva del
tejido conectivo, de causa desconocida, que afecta
preferentemente la piel y los tejidos subyacentes (1).

Comunmente, la esclerodermia localizada se ha
dividido en 3 grupos: morfea, morfea generalizada y
esclerodermia lineal. En el aiio 2004, la Sociedad Europea
de Reumatologia Pediatrica propuso nuevos criterios de
clasificacion para la esclerodermia localizada juvenil e
incluyeron 5 subtipos: circunscripta, lineal, generalizada,
panesclerética y mixta (cuando se presenta una
combinacién de 2 o mas de los subtipos anteriores) (2).

De los 5 subtipos descritos en la clasificacién de Padua,
la esclerodermia lineal (EL) es el mas comun (65%) en
pediatria. Se caracteriza por uno o mas trayectos lineales
que involucran tipicamente una extremidad superior o
inferior. Le sigue en frecuencia la morfea circunscrita
(26%), generalizada (17%), panesclerética (2%) y mixta
(15%) que combina EL con otros subtipos (3).

La morfea panesclerdtica, es una rara variante de
esclerodermia localizada, que aparece de forma tipica
en la edad pediatrica, y se caracteriza por la rapida
progresiéon de una fibrosis cutdnea profunda a fascia y
musculo, lo que determina la aparicion de contracturas
articulares en flexion y ulceracion cutanea. Presenta un
curso lento e incapacitante, con falta de respuesta al
tratamiento, lo que la separa de la forma usual de morfea
localizada (4).

CASO CLIiNICO

Nifio de 7 afios que consulté con el servicio de
dermatologia por presentar placas hiperpigmentadas
induradas, brillantes que comprometian casi la totalidad
del miembro inferior derecho, cara anterior de brazo
derecho y region anterior de térax. El cuadro inicié de
forma insidiosa 5 meses previos a la consulta, y presenté
en ese momento edema de miembro inferior derecho y
linfadenopatia regional. Consult6é en esa oportunidad en
el servicio de pediatria que interpreté el cuadro como
celulitis y fue medicado con antibiéticos via oral.

Al examen fisico se evidenci6 placas hiper e
hipopigmentadas, induradas al tacto, de superficie
brillante que comprometian casi la totalidad de la

Figura 1. Placas hipo e hiperpigmentadas que comprometen
el miembro inferior derecho.



Figura 2. Se observa edema de rodilla, Ulcera pretibial y
contractura en flexion de tobillo derecho.

Figura 4. Morfea en dorso de mano.

Figura 3. Placas escleroticas lineales inframamaria y en cara
anterior de brazo.

circunferencia de miembro inferior derecho (figura 1). Se
observé ademas importante edema de rodilla derecha,
contractura en flexién de tobillo derecho y Ulcera con
fondo fibrinopurulento de 3 por 6 cm de diametro en
zona pretibial (figura 2).

En miembro superior derecho presentaba placa
hiperpigmentada, indurada, lineal, brillante, que se
extendia desde el deltoides hasta dorso de mano
derecho, con limitaciéon en la flexibn de dicha mano
(figura 3 y 4). A nivel de térax, se observaba placa de
similares caracteristicas, de distribucion metamérica, por
debajo de areola derecha (figura 3).

Se solicitaron examenes de laboratorio con
hemograma completo, hepatograma, funcion renal,
lipidograma, proteinograma, complemento, anticuerpos
antinucleares, serologias para HIV, Hepatitis B y C.
Ademas se solicito PPD, ecocardiograma, espirometria
y resonancia magnética de miembro inferior y superior
derecho. De dichos estudios se objetivd como
datos positivos una hipergamaglobulinemia, una
eritrosedimentacion aumentada, y ANA + 1/640 patrén
nuclear homogéneo-moteado.

En la RMN de miembro superior derecho se evidencid
miositis del deltoides, bursitis subacromial-subdeltoides
y tenosinovitis de tendones flexores y extensores de
los dedos. En miembro inferior derecho se constato
hiperintensidad musculo tibial anterior y pretibial,
aumento de 7 mm del espesor de piel desde la region
suprarotuliana hasta la region dorsal del pie, miositis de
gemelo interno y tibial anterior, bursitis suprarotuliana y
tenosinovitis del tendon tibial anterior.

La biopsia realizada de cara anterior de muslo derecho
mostré extensa colagenizacion de dermis reticular con
infiltrado inflamatorio linfoplasmocitario entre los haces
de colageno y perivascular. En hipodermis depositos
de colageno neoformado de disposicion trabeculada
reemplazando parte del tejido adiposo y glandulas
ecrinas atroficas rodeadas casi por completo por
colageno (figura 5).

Se inici6 tratamiento con Metotrexato a 0,6 mg/
kg/semanal y acido félico 5 mg/semana. Debido a
la progresién de la esclerosis se aumentd la dosis
de metotrexato a 0,8 mg/kg/semana y se agrego
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meprednisona 1 mg/kg/dia durante 3 meses; con lo cual
mejord la textura de las lesiones y la movilidad del tobillo
y mano derecha.

Actualmente se encuentra con metotrexato 0,8 mg/kg/
semana subcutaneo y acido félico 5 mg/semana, y lleva
10 meses de tratamiento; ademas de fisioterapia diaria y
calcipotriol topico en las lesiones induradas.

Se observé una notable mejoria de las lesiones induradas,
cierre de la ulcera de miembro inferior derecho y mejoria
en la flexion y extensidon de mano y tobillo derechos
respectivamente.

COMENTARIOS

La morfea o esclerodermia localizada es una enfermedad
fibrosante limitada a la piel, tejido celular subcutaneo,
musculo y hueso subyacente y raramente (cuando afecta
la extremidad cefdlica) sistema nervioso central (5). Se
diferencia de la esclerodermia sistémica por la ausencia
de esclerodactilia, fendmeno de Raynaud, anomalias
en los capilares del lecho ungueal y afectacion de los
érganos internos. Es un proceso infrecuente con una
incidencia que oscila entre los 0,34 y 2,7 casos/100.000
habitantes/afio. Es mas frecuente en las mujeres de
origen caucasico con un predominio respecto al varén
de 2,4a4,2:1(6). La edad de inicio en nifios es entre los
7 y 10 afos (7).

La forma panesclerética discapacitante de la infancia es
una variante infrecuente y muy severa de esclerodermia
localizada. En un trabajo realizado por Morel y col. sobre
un total de 62 nifios con esclerodermia localizada, 2 de
ellos presentaron morfea panesclerosante (8).

Inicialmente involucra las extremidades, pero puede
afectar a otros sitios como el tronco, la cara y las areas
distales de los dedos y las ufias. Ocurre una fibrosis
rapidamente progresiva de la dermis, celular subcutaneo,
fascia y musculo con compromiso ocasional de hueso.

Este proceso lleva a contracturas articulares, atrofia
muscular, ulceraciones cutaneas y, si compromete el
toérax, a insuficiencia respiratoria. Puede desarrollarse
carcinoma de células escamosas en las ulceraciones
cronicas (3, 9).

El diagnostico se basa en el cuadro clinico y en ocasiones



es sustentado por la biopsia de piel. La velocidad de
eritrosedimentacion puede estar aumentada cuando hay
inflamacién activa. El factor reumatoideo puede estar
presente en el 25-30% de los pacientes, y titulos mayores
se han asociado a compromiso cutdaneo mas severo
o afectacién articular. Los anticuerpos antinucleares,
positivos en nuestro paciente, pueden estar presentes
en cualquier tipo de morfea, con una frecuencia entre el
23-73% (10).

A nivel serolégico se aprecia de forma casi constante
una hipergammaglobulinemia (secundaria a la activacién
policlonal de las células B) y eosinofilia (6).

En cuanto al tratamiento, los farmacos mas aceptados
son el metotrexato y glucocorticoides sistémicos.
Los estudios que respaldan esta afirmacién incluyen
tanto nifos como adultos y las dosis de metotrexato
recomendadas oscilan entre 0,3 y 0,4 mg/kg por
semana en los nifios y entre 15 y 25 mg por semana en
los adultos (11, 12, 13).

Los glucocorticoides se prefiere administrarlos en
forma de bolos con altas dosis de metilprednisolona
por via intravenosa, seguidos o no de prednisona oral
en pauta descendente. Existe consenso general que la
administracion de altas dosis de glucocorticoides en
forma de bolos proporciona el efecto antiinflamatorio
e inmunomodulador con un menor riesgo de los
efectos secundarios que pueden aparecer cuando los
glucocorticoides se administran durante un tiempo
prolongado. En los adultos la pauta de bolos mas
empleada es la de 1 g de metilprednisolona al dia,
durante 3 dias consecutivos al mes, hasta un maximo
de 6 meses, y, en los nifios, 30mg/kg/dia, maximo
500mg/dia, de metilprednisolona por via intravenosa
durante 3 dias consecutivos, en 2 o maximo 3 bolos de
administraciéon semanal o mensual (6, 12).

El uso de fototerapia UVA1 es actualmente avalado
por el nivel de evidencia 1 (Al menos un ensayo clinico
controladoy aleatorizado disefiado de forma apropiada), y
es el segundo en efectividad después del metrotexate. La
fototerapia UVA1 suprime la proliferacion de fibroblastos,
inhibe la sintesis de colageno y promueve la degradacion
de colageno, induciendo apoptosis de células T y
regulando la expresion del factor de transcripcion de
crecimiento Beta, interferon gamma, metaloproteinasas,

interleuquina 6 e interleuquina-8. Kreuter y col, en un
estudio abierto randomizado controlado que involucré
a 64 pacientes con esclerodermia localizada, mostro
mejoria en todos los pacientes tratados con UVA 1,y
resulté a dosis medias significativamente mas efectiva
que la fototerapia con UVB-nb (de banda estrecha)
(14). Stege at al, demostrd que la fototerapia UVA1 en
altas dosis, 4 veces por semana es efectiva contra la
morfea (15).

También se ha informado el uso de Mofetil micofenolato
(MMF). Mertens vy colaboradores realizaron una
comunicacion clinica de 7 pacientes con esclerodermia
localizada severa enlos que utilizaron mofetil micofenolato
por intolerancia o resistencia al metotrexato, y lograron
la remision de la enfermedad en la mayoria de ellos.
El mofetil micofenolato es un ester derivado del acido
micofendlico que inhibe la enzima inosina monofosfato
deshidrogenasa necesaria para la proliferacion de
los linfocitos. Por lo tanto, el bloqueo de esta enzima
puede inhibir especificamente multiples funciones de los
linfocitos (16).

Una revisién de Capelli y colaboradores describe varios
estudios observacionales con resultados alentadores
del Mofetil micofenolato en la puntuacién del score de
Rodnan (score empleado en esclerodermia para evaluar el
grado de afectacién cutanea) en pacientes con esclerosis
sistémica. La ES y la EL probablemente comparten una
ruta comun, dado que las mismas citocinas y quimiocinas
se activan y conducen a un aumento del depésito de
colageno y matriz extracelular. Estos resultados apoyan
aln mas que el MMF también podria ser eficaz en
pacientes con esclerosis localizada (17).

Destacamos la importancia de un diagnéstico precoz
y tratamiento oportuno para evitar las complicaciones,
tales como las contracturas y la ulceracion cutanea
que limitan mucho la calidad de vida del paciente.
Asi también el manejo debe ser multidisciplinario con
el reumatdlogo, dermatdlogo, fisiatra, kinesidlogo y
terapeuta ocupacional.
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INTRODUCCION

La enfermedad de Hailey- Hailey o pénfigo cronico
benigno familiar, es una genodermatosis vesico-ampollar
infrecuente, de herencia autosémica dominante. Se
produce por multiples mutaciones en el gen ATP 2C1
del cromosoma 3, que provocan alteraciones en las
desmoplaquinas 1 y 2 de la placa citoplasmatica
del desmosoma. Esto provoca acantolisis de los
queratinocitos suprabasales resultando en la formacién
de ampollas por encima de la membrana basal. El
defecto permanece subclinico hasta la segunda a
cuarta década de la vida cuando se manifiesta ante
factores desencadenantes. Las lesiones comprometen
principalmente los pliegues, y son confundidas durante
aflos con intertrigos de diversas etiologias, psoriasis
invertida y pénfigo vulgar, especialmente la variante
pénfigo vegetante.

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino de 64 afos de edad que
presenta una dermatosis es de larga evoluciéon. En afio
1999 le realizaron el diagnostico de pénfigo vulgar por
histopatologia. En el afio 2005 por una recaida de sus
lesionesy ante nuevas tomas de biopsias le diagnosticaron
enfermedad de Hailey-Hailey. Cabe mencionar que su
padre y su hermano padecen la misma enfermedad.

Consulté por presentar en regiéon inframamaria
izquierda, multiples erosiones y costras serohematicas,
puntiformes, sobre base eritematosa, muy pruriginosas,
de aproximadamente 10 dias de evolucién. Las mismas
alternaban con maculas hiperpigmentadas, de contornos
difusos, que impresionaban de aspecto residual (figura
1). Se apreciaba también en raices de ambos muslos
y pliegues inguinales, placas eritemato-parduzcas,
vegetantes, verrucosas, de aproximadamente 6 cm de
diametro, limites difusos, himedas y muy pruriginosa,
del mismo tiempo de evolucion (figura 2). Se interpreta
como recaida su enfermedad de Hailey-Hailey.

Se indico clobetasol 0.05% en crema por 7 dias en las
areas comprometidas, hidroxicina 50 mg 2 veces por
dia para el prurito, bafios con lavandina al 6% 2 veces
por semana para decolonizacién ya que presentaba
sobreinfecciones bacterianas recurrentes, uso de ropa
holgada y descenso de peso. Al mes del tratamiento
instaurado se constata cesacion del prurito y una notable
mejoria de las lesiones cutaneas (figura 3).

Figura 1. Multiples erosiones y costras serohematicas,
pruriginosas, con maculas hiperpigmentadas residuales en
region inframamaria izquierda.

Figura 2. Placas eritemato-parduzcas, vegetantes, himedas y
pruriginosas en raices de ambos muslos y pliegues inguinales.



La enfermedad de Hailey- Hailey fue descrita por primera
vez en 1939 por los hermanos Hailey, en Atlanta. Es una
genodermatosis vésico-ampollar de herencia autosémica
dominante, con penetrancia incompleta y expresividad
variable. Con una incidencia estimada en 1 en 50.000.
Sin predileccion por sexos ni razas. Cerca del 70% de
lo casos tienen una historia familiar, mientras que en un
30% se presenta una mutacién espontanea.

Se produce por multiples mutaciones heterocigotas del
genATP2C1 delbrazolargodelcromosoma3, que codifica
una bomba de Calcio-Magnesio ATPasa, la SPCA1, que
secuestra calcio en el interior del Aparato de Golgi. La
deplecién de calcio en el interior del mismo, produce
alteracion de sefales intracelulares dependientes de
Calcio, entre ellas, se alteran las desmoplaquinas 1y 2 de
la placa citoplasmatica del desmosoma, produciéndose
acantolisis de queratinocitos suprabasales (1).

El defecto permanece subclinico hasta la segunda a
cuarta década de la vida, cuando se manifiesta ante
factores desencadenantes como son friccion, luz
ultravioleta, calor, humedad o infecciones especialmente
por Staphylococcus aureus y Candida spp., y puede
coexistir con otras dermatosis como psoriasis, dermatitis
seborreica o dermatitis de contacto (2).

Es una enfermedad crénica que evoluciona por brotes,
que pueden durar meses, Yy remisiones. Las lesiones
iniciales consisten en pequefas vesiculas o ampollas,
flacidas, que pueden asentar sobre una base eritematosa
o piel normal, y se erosionan con rapidez cubriéndose
por costras serohematicas. Estas lesiones confluyen
formando placas que se extienden centrifugamente, con
un limite periférico circinado bien delimitado, donde las
vesiculas y las costras son mas evidentes. En el centro
de las placas se forma un area humeda, macerada y
muchas veces vegetante. Es frecuente que se presenten
con prurito, ardor, dolor y fetidez, sobretodo cuando
se sobreinfectan. Las zonas mas afectadas son los
pliegues axilares, inguinales, perianales, submamarios y
los lados del cuello. Menos frecuentemente afecta cuero
cabelludo, pliegue antecubital y hueco popliteo. Lesiones
a nivel vulvar pueden ser la Unica manifestacion en una
mujer, mientras que las mucosas bucal, conjuntival
y vaginal, raramente estan comprometidas (3). Las
lesiones curan sin cicatriz, pero en muchos casos se

observa hiperpigmentacion postinflamatoria. Los brotes
suelen recidivar en las mismas localizaciones, y muchos
pacientes mejoran con la edad.

En cuanto a la histopatologia con técnica de HyE (foto 4),
se pueden observar lagunas suprabasales, en las lesiones
iniciales, mientras que aquellas lesiones completamente
desarrolladas presentan verdaderas ampollas. El piso
de las ampollas esta formado por lo que se llaman
“vellosidades”, que son papilas dérmicas hipertroficas
cubiertas por una Unica capa de queratinocitos basales.
En las cavidades ampollares se observan queratinocitos
aislados o en grupos. Es frecuente observar areas de
acantolisis parcial, con queratinocitos parcialmente
adheridos entre si, unidos por pocos desmosomas
residuales, dando la imagen tipica de “pared de ladrillos
en ruina”. Los queratinocitos acantoliticos tienen por lo
general un aspecto normal, algunos de ellos, sin embargo,
pueden presentar homogeneizacién del citoplasma por
fenémeno de disqueratosis, asumiendo el aspecto de
granos y cuerpos redondos. En la dermis superficial
puede haber un infiltrado linfocitario perivascular de
variada intensidad. Los queratinocitos de los anexos no
muestran tales defectos (4).
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El mejor resultado tefapéutico, el mejor resultado COSMEtico:

Los principales diagnésticos diferenciales clinicos
comprenden el pénfigo vulgar, especialmente su variedad
vegetante por la afeccion predominante de los pliegues,
la psoriasis invertida e intertrigos de diversas etiologias.

Desde la histopatologia sus principales diagnésticos
diferenciales son nuevamente el pénfigo vulgar, la
enfermedad de Grover y de Darier - White. Con respecto
al pénfigo vulgar, este presenta una acantolisis que sé6lo
afecta la capa basal de la epidermis y se caracteriza por
una inmunofluorescencia directa (IFD) positiva de IgG
intercelular con patrén en panal de abejas, mientras, que
en laenfermedad de Hailey-Hailey, los estratos superiores
de la epidermis se observan también acantoliticos y la
IFD es negativa.

No existe hasta la fecha un tratamiento especifico ni
totalmente efectivo, y al ser una enfermedad crénica
y recidivante el control y seguimiento de la misma es
fundamental.

Es de buena practica indicar medidas generales
para evitar los brotes, como uso de ropa holgada y
de algodon, descenso de peso, higiene adecuada,
evitar lugares tropicales, decolonizacién bacteriana
con lavandina al 6% o clorhexidina al 4%. Ante las
exacerbaciones, lo mas recomendado es iniciar
tratamiento topico con corticoides de moderada a alta
potencia, solos o combinados con antibiéticos como
gentamicina al 0.1%, clindamicina al 1%, mupirocina al
2%, o antimicéticos como miconazol al 1%, clotrimazol
al 1%, ketoconazol al 2%, de acuerdo al caso (5). Si no
responden al tratamiento recientemente descrito, otras
opciones terapéuticas son corticoides intralesionales o
sistémicos, analogos tépicos de la vitamina D3, como el
tacalcitol, calcipotriol o calcitriol, dos veces por dia por 4
semanas, tacrolimus al 0.1% dos veces por dia hasta q
resuelvan las lesiones.

En pacientes con exacerbaciones frecuentes debido a
colonizacién microbiana, se recomienda tomar muestra
para cultivo e iniciar antibidticos o antimicoticos de
acuerdo al rescate.

Ante casos recalcitrantes, anteriormente se utilizaba la
extirpacion quirdrgica, la dermoabrasion y la criocirugia.
Hoy en dia lo mas recomendado es el Laser de Co2 o
Erbium-YAg Laser. La vaporizacién de la epidermis

y la dermis induce una rapida reepitelizaciéon a partir
de los anexos cutaneos, en donde las células madre
(stem cells) no presentan tal mutacion, logrando una
remision mas prolongada (6, 7, 10). Se puede aplicar,
como tratamiento coadyuvante, toxina botulinica tipo
A en axilas y pliegues inguinales e intergluteos, para
tratamiento de la hiperhidrosis (8).

Existen en la literatura publicaciones de pacientes
tratados con doxiciclina, dapsona, metotrexato,
isotretinoina, entre otros. También existen publicaciones
de dos pacientes tratados con agentes biolégicos, uno
con etanercept y otro con alefacept, tratamientos que
aun no han sido aprobados por la ANMAT (9).

El objetivo de esta publicacién radica en mencionar
la importancia de tener un diagnéstico precoz de esta
patologia, y de realizar inmunofluorescencia directa ante
toda enfermedad ampollar para descartar diagnésticos
diferenciales, dado que la enfermedad de Hailey -
Hailey es una dermatosis crénica y recidivante, en la
cual el tratamiento debe ser personalizado y con un
acompafamiento permanente del paciente y su familia,
con la intencién de brindarle una mejor calidad de vida.
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INTRODUCCION

La pitiriasis liquenoide es una dermatosis papulo-
escamosa que se caracteriza por presentarse en forma
de brotes recurrentes y remisiones. Puede presentarse
a cualquier edad, sin prevalencia de etnias ni lugar
geografico, y es mas frecuente en el sexo masculino en
una proporcion 3:1.

Se distinguen 2 formas clinicas, la Pitiriasis liquenoide
y varioliforme aguda (PLEVA) y la Pitiriasis liguenoide
crénica (PLC) que es seis veces mas frecuente que el
PLEVA (1).

CASO CLINICO

Paciente de sexo femenino, 68 anos, con antecedente
de cancer de mama, hipertension arterial y dislipidemia.

En el afo 2009 presentd papulas y placas
eritematodescamativas, redondeadas de aproxima-
damente 5 a 7 mm de diametro, asintomaticas, de 6
meses de evolucion.

Con el diagnéstico presuntivo de PLC se realizé biopsia
para histopatologia, cuya tincién con hematoxilina
eosina evidencié hiperqueratosis, focos de paraqueratosis,
acantosisirregular de la epidermis, ensanchamientoirregular
de las crestas e infiltrado inflamatorio linfomonocitario de
disposicion liquenoide en dermis superficial.

Estas lesiones involucionaron espontaneamente sin
tratamiento.

En el corriente afio consulta por multiples papulas y
placas eritemato-escamosas, redondeadas de 3 a 7 mm
de diametro, presentaban en su superficie una escama
adherida que se desprendia en oblea, muy pruriginosas
que comprometian miembros inferiores, de 3 meses de
evolucién (figura 1). La paciente se encontraba en buen
buen estado general.

Se realizé una nueva biopsia para histopatologia que
demostr6 los mismos hallazgos histopatolégicos
evidenciados en la primer biopsia.

En base al cuadro clinico y hallazgos anatomopatolégicos
se interpretd6 como una pitiriasis liquenoide crénica. Se
realizaron los siguientes estudios complementarios:
VDRL no reactivo, Elisa para VIH negativo, Anticuerpos

Figura 1. Se observan multiples papulas y placas eritemato
escamosas, de 3 a 7 mm de diametro, redondeadas, que
presentan un centro con escama duray adherida, pruriginosas,
que se distribuyen en miembros inferiores, de 3 meses de
evolucion.

Figura 2. Luego de la 5ta sesion de PUVA, se aprecia una
mejoria clinica parcial de las lesiones. Cabe mencionar la
notable disminucion del prurito.



Figura 3. Luego de la 9na sesion de PUVA, se observa
resolucion completa de las lesiones de pitiriasis liquenoide
cronica, con maculas hiperpigmentadas residuales.

Mahatma Gandhi

IgG e IgM para Virus de Epstein Barr y toxoplasmosis
negativo, serologias para virus hepatitis C y B negativos.

Se indic6 fototerapia PUVA trisemanal. A la 5ta sesion
la paciente presenté una mejoria parcial de sus lesiones,
pero una notable disminuciéon del prurito (figura 2), y
a la 9na sesion, luego de 3 semanas de tratamiento,
se evidencié una resolucion completa de las lesiones
(figura 3).

COMENTARIOS

La pitiriasis liquenoide (PL) fue descrita por primera vez
en 1984 por Neisser y Jadassohn, en 1902 Brocq las
incluyen dentro de las parapsoriasis, y en 1951 Civatte
diferencia estos dos grupos de enfermedades (2). Se
puede manifestar a cualquier edad, pero tiene un pico de
incidencia en la infancia y adolescencia.

Se reconocen 2 tipos, la Pitiriasis liquenoide cronica
(PLC) y la Pitiriasis liquenoide y varioliforme aguda
(PLEVA), que se consideran los dos extremos clinicos
dentro del espectro de una misma enfermedad (1).

Si bien su etiologia es desconocida, se han descrito
algunos factores relacionados con la enfermedad
como agentes infecciosos como el virus del VIH,
parvovirus B19, virus de hepatitis B y C, Epstein
Barr, Citomegalovirus, toxoplasma y estreptococo
betahemolitico, hormonas como progesterona y
estrogenos, farmacos como quimioterapicos, y téxicos
como el contraste yodado (1, 3).

Lo que se postula como fisiopatogenia es que en
individuos genéticamente predispuestos, se genera una
respuesta inflamatoria sistémica atipica a estos factores
descriptos, lo que lleva a una proliferacién clonal de
células T (3). Dentro de las células que predominan en
la respuesta inflamatoria de cada variedad clinica de la
enfermedad, se ha visto que en el PLEVA predominan los
linfocitos T CD8+ y en la PLC los CD4+.

Laslesionescutaneasdel PLEVAse presentancomobrotes
recurrentes de papulas eritematosas que evolucionan
hacia costras, vesiculas, pustulas o erosiones antes de
remitir espontdneamente en semanas. La enfermedad
de Mucha Habermann, es una forma ulcero necrética
de PLEVA, febril, con Ulceras centrales, adenopatias y
malestar general. Estas caracteristicas expresan el dafio

citotoxico dado por los linfocitos T CD8+ predominantes
en esta variedad de pitiriasis liquenoide. Ambas variantes
dejan cicatrices varioliformes.

La PLC se manifiesta con brotes recurrentes de papulas
eritemato escamosas liquenoides, sin compromiso
general, que remiten espontdneamente en meses,
a menudo dejan maculas hipo e hiperpigmentadas
residuales. Esto tiene su correlato con el predominio de
linfocitos T CD4+ en la PLC (1).

Dentro de los estudios complementarios a solicitar con
el fin de descartar causas asociadas, se encuentran
serologias para el virus del VIH, hepatitis C y B,
hisopado de fauces en busqueda de Streptococcus
beta hemolitico, IgM e 1gG para virus Epstein Barr,
toxoplasma, citomegalovirus y parvovirus B19.
Ademas se deberia solicitar VDRL cuantitativa
para descartar como diagnéstico diferencial un
secundarismo sifilitico (1, 3).

Entre los diagnosticos diferenciales se encuentran la
psoriasis guttata, el liquen plano, y la pitiriasis rosada de
Gilbert (1).

Casos esporadicos de pacientes portadores de PL,
evolucionan a linfomas cutaneos como la papulosis
linfomatoide, por lo que se recomienda realizar
inmunohistoquimica para descartar que lesiones de
PL previas hayan evolucionado hacia una patologia
maligna (4).
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Pitiriasis liquenoide cronica y su respuesta a la fototerapia UVA

El tratamiento de la PL depende de la gravedad de la
misma e incluye corticosteroides topicos, tetraciclinas,
eritromicina, dapsona, glucocorticoides sistémicos,
metotrexato, los retinoides orales, la ciclosporina, el
infliximab, etanercepty fototerapia (2).

En la bibliografia existe evidencia acerca de la eficacia en
el uso de fototerapia, tanto PUVA como UVB de banda
angosta (UVBba), como tratamiento de primera linea de
la PL 5. Un estudio prospectivo aleatorizado realizado
por Farnaghi F. y colaboradores en Iran, comparé la
respuesta terapéutica de PUVA y UVBba en 15 pacientes
con PLC. Se dividieron los pacientes en dos grupos, el
grupo A realizé UVBbay el grupo B PUVA. Ambos grupos
presentaron un alto porcentaje de respuesta terapéutica,
por lo que en este estudio no se encontré una diferencia
significativa entre ambas opciones concluyendo que
tanto PUVA como UVBba son opciones eficaces y
aceptadas para el tratamiento de la PLC (6).

La pitiriasis liquenoide crénica es una dermatosis
recurrente que se presenta con brotes y remisiones. Es de
importancia que estos pacientes realicen un seguimiento
tanto clinico como histopatolégico de sus lesiones, por
el riesgo de evolucionar hacia un linfoma cutaneo. Existe
evidencia cientifica que avala la eleccion de PUVA como
primera linea de tratamiento en la pitiriasis liquenoide
crénica. En el caso de nuestra paciente la fototerapia
con PUVA fue efectiva para mejorar el prurito en un
corto periodo de tiempo, y resolver las lesiones en pocas
sesiones de tratamiento.
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INTRODUCCION

El Demodex es un ectoparasito que parasita la piel
humanay se localiza en las glandulas sebaceas y foliculos
pilosos de la extremidad cefélica principalmente. Dos
subespecies son las encontradas en el ser humano,
el Demodex folliculorum y Demodex brevis. Estas se
encuentran en forma saprofita, pero ante determinadas
condiciones del huésped, como una dermatosis
coexistente o ciertas enfermedades sistémicas, aumentan
en numero y generan una respuesta inflamatoria. Este
cuadro clinico es conocido como demodecidosis.

CASO CLIiNICO

Paciente de sexo femenino, de 32 anos de edad, con
diagnéstico de leucemia linfoblastica aguda, por lo
que se encontraba en tratamiento quimioterapico
doxorrubicina, vincristina, metotrexato y citarabina.

Diez dias luego del segundo ciclo de consolidaciéon de
quimioterapia comenzd con erosiones dolorosas en
paladar blando y vesiculas en dorso nasal.

Se diagnosticé herpes simple tipo 1 confirmado por
inmunofluorescencia directa (IFD) de un hisopado de
dichas lesiones, e inicié tratamiento con aciclovir 400mg
cada 8 horas. Tres dias después agregé multiples papulas
eritematosas y erosiones cubiertas con costra hematica,
distribuidas de manera difusa en rostro asi como pustulas
en regiones peribucales, periauriculares y perioculares.
Todas las lesiones eran asintomaticas (figura 1).

Con la sospecha de herpes simple diseminado se
decidié internacién para tratamiento endovenoso con
aciclovir 10 mg por kilo de peso cada 8 horas, y se tomé
un nuevo hisopado de las lesiones para IFD en blsqueda
de herpes simple tipo 1, 2 y virus varicella zoster. A las 72
horas evolucioné con aumento del niumero de lesiones
y progresion de las mismas, se observaban ademas de
las lesiones ya descritas, papulas y placas eritematosas
infiltradas de 5 a 15 mm de diametro, con descamacion
fina, levemente pruriginosas, en el rostro (figura 2).

El laboratorio no presentaba alteraciones significativas.
Ante la morfologia de las nuevas lesiones, sus
antecedentes patoldgicos y medicacion habitual, la falta
de respuesta al tratamiento con aciclovir, y la negatividad
de la IFD de las lesiones, se planted los diagndsticos
presuntivos de sindrome de sweet y rosacea.

M g
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Figura 1. Papulas eritematosas, pistulas y erosiones cubiertas
con costra hematica, en rostro.

Figura 2. Papulas y placas eritematosas infiltradas de 5 a
15 mm de diametro, plstulas y costras serohematicas, con
descamacion fina.



Demodecidosis

Se realizé una biopsia de piel con punch de 4 mm para
estudio histopatoldgico, se suspendié el aciclovir, y se
indicé meprednisona (1 mg/kg/dia).

El estudio histolégico evidencié la presencia de acaros
(entre 4 y 5) en el interior de los infundibulos pilosos y un
infiltrado inflamatorio mixto perifolicular (figura 3).

Se inici6 tratamiento tépico con metronidazol al 0.75 %
por la mafana, combinado con un preparado de azufre al
5% y benzoato de bencilo al 10% por la noche. Luego de
7 dias de tratamiento presenté una notable mejoria, con
involucién de las lesiones (figura 4).

COMENTARIOS

El Demodex fue descrito por primera vez por Jacob
Henle en 1841 como un gusano y en 1842 el dermatdlogo
Carl Gustav Theodor Simon lo define como un acaro.
Pertenece al phylum arthropoda, clase arachnida, orden
acarina de la superfamilia demodicodoidea. Son dos
las subespecies que parasitan la piel del ser humano,
el Demodex folliculorum y el Demodex brevis. Es un
ectoparasito, saprofito de la piel humana, que se localiza
en glandulas pilosebaceas y afecta predominantemente
la extremidad cefalica. Se transmiten de forma directa de
un individuo a otro y son infestantes en sus estadios de
larva y adulto (1). EI Demodex folliculorum coloniza los
foliculos pilosos, las glandulas sebaceas y las pestaias
en forma solitaria 0 en grupos menor a 3 acaros. Por
otro lado, el Demodex brevis se encuentran en glandulas
sebaceas y glandulas de meibomio, donde se observa
de forma solitaria. Las unidades pilosebaceas mas
colonizadas por el parasito son las de piel de la nariz, el
conducto auditivo externo, las pestafias y por ultimo la
region de las mejillas. Si bien es un comensal de la piel,
en condiciones particulares puede ocasionar cuadros
patégenos (2). Con sintomas y signos no especificos
tales como prurito facial con o sin eritema, dermatitis
simil seborreica, dermatitis simil perioral, lesiones
papulopustulares y brote acneiforme sin telangiectasias
o flushing (3) asi como también espinulosis (4).

Hasta la actualidad la patogénesis de la demodecidosis
no se conoce con exactitud. Algunos autores sugieren
que un punto importante es el paso de un estado no
inflamatorio, o de tolerancia al Demodex, hacia uno
inflamatorio en el cual se desencadena una respuesta
inmune celular y humoral del huésped. Algunas hipétesis

4

Sibien no hay
un Meétodo de
diagnostico de
referencia, la
biopsia superficial
de piel con
cianoacrilato se
considera una
herramienta clave
para su diagnostico.
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Figura 3. Tincion con hematoxilina y eosina de biopsia de
piel(x40). Se observan los acaros dentro del foliculo piloso con
un infiltrado inflamatorio mixto perifolicular.

proponen que esto se produce como respuesta a un
sobrecrecimiento de este parasito. La catelicidina LL37
es una citoquina que participa en diversas dermatosis
inflamatorias y que podria tener algun papel en la
demodecidosis, al igual que otras citoquinas importantes
en la activacion del inflamasoma.

Otra hipétesis reciente relaciona a esta dermatosis con el
Bacillus oleronius, una bacteria hallada en el interior del
Demodex de un paciente con rosacea papulopustulosa.
Se desconoce si el Bacillus oleronius existe en los
Demodex latentes o solo en los activos, y si es un
simple espectador o un co-patégeno en el inicio y/o
mantenimiento de la inflamacion (5). Algunos articulos
también mencionan que podria existir una susceptibilidad
genética para este cuadro, la cual estaria determinada
por el complejo mayor de histocompatibilidad HLA Cw2
y Cw4 (6).

W. Chen y G. Plewig han propuesto clasificar a las
demodecidosis en primaria y secundaria, de acuerdo a
los antecedentes de los pacientes, las manifestaciones
clinicas y la evolucién del cuadro. La demodecidosis
primaria afecta principalmente a personas mayores de
40 afos, sin antecedentes de dermatosis inflamatorias
previas o actuales como acné, rosacea o dermatitis
perioral. Suele comprometer el rostro de forma asimétrica,
con predominio periorificial (perioral, periorbicular,
periauricular), y es asintomatica o levemente pruriginosa.
En estos cuadros se suele encontrar un incremento
anormal de la cantidad de acaros y se suele observar
la remisién de la enfermedad después de un adecuado
tratamiento acaricida tépico o sistémico (Tabla 1).
En la demodecidosis secundaria, el cuadro se suele
presentar en personas de edades mas tempranas, con
antecedentes de enfermedades cutaneas o sistémicas.
En ella las lesiones adoptan una distribucién mas difusa
afectando rostro y tronco, y suelen ser mas inflamatorias
y sintomaticas (7).

Existen en la bibliografia mudltiples términos para
denominar las distintas formas clinicas de presentacion
de la demodecidosis. Por esto, W. Chen y G. Plewing
proponen agrupar la terminologia actual de las
manifestaciones clinicas en 3 tipos (Tabla 2).

Para llegar al diagnéstico de este cuadro se pueden
realizar diversos métodos para la identificaciéon del

Figura 4. Luego de una semana de tratamiento. Se aprecia
una disminucion significativa del nimero de lesiones.

Figura 5. Dermatoscopia de nuestra paciente. Se observa la
dilatacion de los foliculos pilosos con las colas del demodex
yen algunas tapones grisaceos/marrones.
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Demodecidosis

Demodex. Entre ellos se encuentran la escarificacion de
las lesiones, con posterior observacion microscopica
directa con tincion de hidréxido de potasio (KOH) al 10%,
donde se puede observar la presencia de acaros pero
no es posible calcular la densidad del mismo por cm2
de piel. La biopsia superficial con cianoacrilato consta
de la aplicacién de una gota de cianoacrilato sobre la
superficie de la piel durante 30 segundos, luego se apoya
sobre la misma un portaobjetos y al retirarlo se obtiene
una muestra que debe ser examinada al microscopio
6ptico con aceite de inmersién. Esta permite efectuar
el diagnéstico de demodecidosis cuando evidencia un
recuento de mas de 5 &caros por cm2.

El estudio histopatoldégico es un método invasivo en
el cual se pueden apreciar la presencia de los acaros
dentro del foliculo piloso y un infiltrado inflamatorio leve
perifolicular. Otra herramienta auxiliar para el diagndstico
es la dermatoscopia.

Segal et al publicaron un trabajo donde describen el uso
del dermatoscopio de luz polarizada para el diagndstico
de demodecidosis. Analizaron 72 casos de pacientes
con erupciones faciales, en base a los hallazgos clinicos,
histopatolégicos y dermatoscopicos. En 55 pacientes
efectuaron diagndstico de demodecidosis, de los cuales
en 54 el examen dermatoscoépico permitié observar
2 hallazgos principales: las colas del demodex y las
aperturas foliculares dilatadas, ocluidas por Demodex
con tapones marrones o grisaceos rodeados de un halo
eritematoso. En base a esto, los autores concluyen que
la dermatoscopia es un método util de diagndstico para
esta entidad (8).

En nuestra paciente se hallaron ambos signos
dermatoscépicos (figura 5). Por ultimo, también esta
descrita la utilidad de la microscopia confocal con la que
se observa la dilatacién de lo foliculos pilosos donde se
alojan los demodex (9).

Existen multiples opciones terapéuticas, aunque ninguna
de ellas es considerada de primera linea o de eleccién.

Se pueden utilizar tratamientos sistémicos como la
ivermectina, que es un potente acaricida, a una dosis de
200 mcg por kilo, en los dias 0y 7. Es mas utilizada para la
blefaritis por demodex. Entre las opciones de tratamiento
topico se mencionan la ivermectina al 1%, el metronidazol

0.75%- 2%, el azufre al 5 %, el benzoato de bencilo 10%-
25 %, la permetrina al 5%, el lindano al 1% y el malation
al 0.5%, 1 vez por dia, durante 2 a 4 semanas.

No existen trabajos que brinden evidencia sobre la
superioridad de uno sobre otro. En un pequefio nimero
de pacientes se ha descrito la superioridad del benzoato
de bencilo al 10% como acaricida para el tratamiento del
demodex (10). La demodecidosis afecta una gran parte
de la poblacién que padece dermatosis inflamatorias o
enfermedades sistémicas, alterando la calidad de vida
de los pacientes. Si bien el diagndstico se basa en la
clinica, la dermatoscopia es una herramienta simple y
cada vez mas utilizada para visualizar el demodex, pero
depende de las habilidades del observador, por otro
lado una biopsia superficial de piel con cianoacrilato es
un método rapido, sencillo y no invasivo que permite
confirmar el diagnéstico.

Existen multiples opciones terapéuticas, y ninguna ha
demostrado mayor eficacia, por lo que el tratamiento
dependera de cada paciente en particular, teniendo
en cuenta las contraindicaciones de la ivermectina
via oral, o la tolerancia cutidnea a las diferentes
formulaciones tépicas.
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