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SUMARIO

El impacto socidl y psicolgico de la psoriasis puede ser enorme, aungue
s¢ menciona w componente inmunoldgico para su desencadenamiento,
fos factores psicoldgicos son de gran importancia en la cdlidad de vida de
los pacientes, lo que hace disminuir st autoesiima, por todo ello podemos
hablar de razones newrvinmuanioligicas, ya gue algunos newropiptidos
como la sustancia P y el péptido vasoactive intestinal, infinven de munera
importante en lu presencia fiviopatoldgica v en ln evolucibn de varias
enfermedades cutdneas, ¥ en especiol e éta caso en particidar, la psoria-
sis. In accibn newrore guludora puede estar representada teiricamente por
e esiréy psicoligico ¥ por determinadoy estados psicopaioiégicos conio
los trastormoes ansioses, depresivos. € incluso estar asociade @ estuclos
severos como e suicidio por la adversa imagen corporal que siente la per-
sonu. En olgunos estudios realizados lus pacientes con psoriasis mavifies-
tan sentir vergiienza en un 89%, ansiedad 50%, baju wutoestima 42%.
tlepresion 24%.

Hemos decidido valorar entre los miembros de lu FEPSO (n = 130}, la
prevalencia de clertos trasiornns afiecivos mediante ¢f DSM HIR, rest de
BECK puara la depresion. y ln ESCALA DE HAMILTON para la ansiedad,
valorados por psiquiatria. cuestionanio para determinar of impacte social
en los pacientes con psoriasis. Determinamos para ello algunos purdme-
tros como: edad, sexo, tiempo de evolucion. situacion personal, laboral, v
determinamos el PASI de cada puciente y lo relacionamos con sus
Irastorpes dafiectivos,

Obtuvimog los siguientes resultados: Edad promedio 3040 afios. 8 hom-
bres y 47 mujeres. el tiempo de evoludign de ln maveria de los pacientes
Ji& menos de 10 afios, e valor del PASI fue menor ¢ 20, la situacidn labo-
ra de la muyortie era inesiable. v 40 ( 31.67) de eflos se encuentran sin
rabajo. Lis resultados en la parte de [us test fie fa siguienie: Buja
autnestimy en 43 pacientes (P<043) (33.07%), depresitn en 34 (26.15%)
fleve: I0:Maoderada:M:Severa: 10 con ideacion suicidal: ansiedad en 42
(32.30% ) comple jos en 4 pacienies, el resto se siente conforme con lapso-
rigsis,

Encontramos ademds relacidn enire w1 severidad y anmento de la tenden-
cia depresiva ¥ cuadros de ansiedad en 34 (P<0.34). £} 3442 refirio sen-
tir wambién vergiienza, v el 13.49 sentfan incomodidad pero se resignaban
a lener psoriasis.

Como Fundaciin recién formade, vamos a poner emperio a medida que
awmentemos os socios en evaluar esta parte importanie pura mejorar i
calidad de vida de nuestros pacientes. pues hemos comprobadn que mien-
ras mids exiensy Sea o psoriasis se deprimen mds v Hene tendencia «
awmentar las lesiones.
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SUMMARY

The social and psychologival impact of the psoriasis can
be enormous. although he/she mentions himself an
immunclogic component for its desencadenamieno, the
psvcholagical fuactors are of grear importance in the
quality of the patients” life. that makes diminish its seff-
esteen, for everything we can speak to it of reasons neu-
roimmunoligicas, since some newopéptidos like the
substance P and the péprido intestinal vasoacitive, they
influence it an importan way in the presence fisivpa-
taldgica and i te evolution of several curaneous ill-
nesses. and especially in this | marry in particulan the
psoriasis, de action neuroregiladora can be represent-
al theoretically by the ps:wehologival estriy and fir cer-
fain sttes psicopatoldgicos like the anxious, depressive
dys functions. and even 0 be associated o severe Maies
as the suicide for the adverse corporal imape that feels
the person. In some carried ow siidies the patienis with
psoriasis manifest o el shame in 89%, anxiery 50%.,
fow self-esieem 42%, depression 24%.

Wr have decided 1o value amoug the members of the
FEPSO (n = 130), the prevafencia of certain affective
dysfunctions by means of the DSM R, test oft BECK
[ the depression. and the SCALE DE HAMILTON for
the auxiery, valued by pyychiatry, questionnaire 1o deter-
mine the socful fmpact in the patients with psoriasis. We
determine fov it vome parameters like: age. Sex, time oft
evelution, persondl, labor sitmation, und we derermine
adach patient’s PAST and we refate i with their offuctive
dysfunctions,

We obtaned the following resulis: Age averape 30-40
years, 83 men and 47 women, the iime of evolution of
most of the petiienty: was fess than 10 years, the valve of
the PASt weni smaller ar 20, the labor situation of mast
way unstable, and 40 (31.67) doft them they ore withow
waork. The results in the part of the test were the follew-
ing one: Low self-esteem m 43 patients (P < 043)
(33.07%). depression in 34 (26.15%)
(leve: h:Maderada: 13:8evera: (i} with  suicidaol
ideacion); anxiery in 42 (3230%); complex in 4
patients, the rest fizels according with fe psoriasis,

We dalso find relationship between the severity and
increase dfithe depressive tendency and squeires ofi anxi-
ety in M (P < 034, The 3412 refared 1o alvo fed
shame, and the 13,49 fielt annoyance but they resigned io
have psariasis.

As recently formed Foundation, we will put ceal as we
increase the partners 1t evalnating this important part o
improve the guality ofcomr patients’ ifie. because we have
checked that while bur extensive it Is the psoriasis ey
are depressed bur and he/she hay tenclency o the lesions
they increuse.
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INTRODUCCION

La psoriasis es ura eafermedad crdnica de la piel. con
episodios agudos v con una prevalencia del 1-2 % & |a
poblacién en general. Se caracteriza por placas eritema-
todescamativas, infiltradas, en ocasiones con eriwoder-
mia generalizada 0 con la presencia de piswlys como en
ki de Von Zumbush, Histoldgicamente observamos un
procese inflamatorio, en < gue participan neutrdfilos,
monecitos v linfocitos T, hiperproliferacién anormal de
gueratinocitos en la epidermis {1.2).

Su eticlogia atn no se encuentra definida, de cardcter ge-
nético. inmunoldgico, eic, es desencadenada por cieros
factores ambientales. constitucionales, alcoholismo,
stress. infecciones bacterianas, etc. Asociada con
algunos antigenos de  histocompatibilidad. especial-
mente HLA-Cw6, aunqgue en los iltimos estudios w la
considera como una enfermedad de cardcter sutoinmune
raediada por linfiocitos T, con un estrés psicoldgico que
gjerce una funcidn desencadenante sobre esta enfer-
medad. al igual gue faclores exdgenos: quimicos y fisi-
cos negutivos (luz ultravioleta, Irauma) micToorgunis-
mos infecciosos especialmente los estreptococos, pues
los pacientes, frecuenteraente. tienen wn titulo elevado
de anti-esireptolising {ASLO), y expresan respuestas
profiferativas a los antigenos estreptocdeicos. Ademds,
en estudios se ha demostrado que la psoriasis  es un
modelo interesante pura el eswdio de 1 carcinogénesis,
asf como de Otros (raslornes caracte-Tizados por URA pro-
lifizracidn celular incontrolada. En los dlimos tiempos se
realizan estudios desde el punto de vista de los trastornos
afzctivos en ¢l desencadenamientd o agravamiento de
los cuadros agudos de psoriasis. Dentro de las  enfier-
medades culdnear; asociadas a v psiguiatria se incluyen
todas aquelas que teniendo una base dermaicldgica,
estdn infiuenciadas por faclores psicosomilicos como
par cf liguen plano. verrugas comunes, derraatitis atop-
ca. urticaria ¢ronica idiopdtica, alopecia areata y en par-
ticular la psoriasis , gue tepiendo ur componente
inmunelégico. intfluyen en su apuaricion faclores psi-
coldgicos, determirando cigrto$ cOmponentes Rreurain-
munoldgicas. en T literatura deroxntold-gica €l psoriasis
ki sido clasificade como una enfiermedad. psicosomdii-
ca meror. en I que Jos faclores psicoldgicos afectan de
manera relevante, asociada incluso con ideas de suicidio
como liberacién a la vergilenza que para muchos enfar-
ru0s supone estar cubiertos. obli-gados a una terapéutica
local intensa. Iristeza por L Tealdad de sus lesiones
determinando en el mismo ura adversa imagen corporal.
13,4) aumemando en algunos casos la tendencia a la
bebida por la soledad que experimenta €l pacieme. inclu-
s0 provocada por sus familiares, lo que ovasiona
ansiedad, depresidn v en muchos casos ideas suicidas
por & rechazo y marginacion. (6)
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Los primeros estudios sobre este 1ema corresponden a
Jacquet. Stokes. Wiltkower, Russell y Obermayer que
delinean tipos de personalidad en el paciente con psoria-
sis, aunque con anterioridad Brocq habfa reconocido que
el estrés jugaba un papel relevanie en el desencade-
namienio d¢ l psoriasis y su localizacion en fdreas como
la cariy v las manos, mas la dificultad de curacidn clini-
ca por la cronicidad de u enfiermedad perjudicaban ¢
entorno social y ocupacional del paciente. cspecialmenie
s e wabajs consistia en una labor frente al publico
desarrollando preccupacidn con respuesia negativa que
influiria en el desarrollo psicosocial, actividad laboral.
actividades de ocio & incluso en su funcidn social y se-
xual.(4.) En otros estudios se evidencié que la psotiasis
produce en los pacientes vergiienza en el 89%. ansiedad
50%, baja autoestima 42% vy depresion 4% (5)

MATERIALES Y METODOS

Se realiza un estudio para determinar lo prevalencia de
los trastornos afectivos en log pacientes que perienecen
a la Fundacién Ecuatoriana & la Psoriasis (FEPSOW.
mediante la reali-zacién de test DSM-11I-R y Beck para
la depresion, y la escala de Hamilton para la ansiedad,
los cuales fueron valorados y calificados por psiguiatria,
ademés se les realizd un cuestionario para evaluar la se-
veridad del impacto social que produce la psoriasis en
os pacientes. La informacion obtenida. se registrd en
una base de datos para su posterior anélisis.

DHSCUSION

B 25% de los adultos, se deprime en algin momento de
su vida, Las depresiones forman un grupo variado de
problemas de b salud mental. s conocen por lo menos
5 tipos diferentes, b mds frecuente e ki depresion
mayor.

El ser humano puede estar triste en muchas ocasiones
durante el curso de la vida, pere no necesariamentie estd
deprimido. Audn cuando ks manifiestaciones de esta
enfermedad son inocultables, con frecuencia ln fumilia
ne se da cuenta gue el (la) paciente estd enfiermo ¢a)
piensan gue los cambios en la personalidad se deben a
indolencia o incapacidad de superar & desinimo, lo pre-
sionan con frases como estas “levanta €l dnimo”. "no
vers la vida tan negativa™ desconociendo que lo que
ocurre no es producto de pesimismo voluntario. sino de
una enfermedad perfectamente identficada en la actua-
lidad, Cuando kv depresiin mavor no es wratada, tiende a
permanecer activa por meses € incluso ajjos. y conduce
auna inaclividad que perwurba la vida laboral. familiar. ¥
puede llevar a ideas o actos suicidas. (6)Las depresiones
y la ansiedad. se desarrollan con mayor incidencia entre
los 40-50 afios. pudiéndose presentar en elapas mds lem-
pranas o después de los 50 afios. Tiene muas tendencia a
presentarse en mujeres. pero tumbién los hombres las
sufren, son recurrentes, sin embargo con los tritamienios
actuales de antidepresivos son manejables (7). Los sig-
no§ ¥ sinlomas gue presentan un paciente son: risteza o

RESULTADOS.. Towal & pacientes : 130 100 %
Sexa Hombres: 6884 %
Mujeres: 3606 %
Edad 0 10 anos: 307 %
11-20: 6.926;
21-30:; 1Y) 1-4.6] %
31-40: 25 .23 %
JI-50: 27 2076 %
51-60: 24 IB.46 %
mas 60; o 16.92%
Estado civil Casados: 84 64.61 %
Solteros: 3] 2384 %
Divorciados: 6 4,61 %
Viudos: 5 3,84
Unidén libre; 34 397 %
Situacidn laboral Estable 30 2.0 %
Inestable: &0 46.15 %
Sin trabajo: 40 30.78 %
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RELACION MEMMCO-PACIENTE
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humor depresivo, pérdida de interés en actividades que
antes le producian satisfaccion. no duerme. desinteres,
desmotivacion, falta de apetito o apetito exagerado,
agitacion, Intranquilidad. fatipa constante, autore-
proches, pensamiento y lenguaje lento e indecision. pen-
sumientos de querer morir © ideas suicidas (6.7)

El estrés emocional (depresitn, ansiedad, melancolia)
exacerba la enfermedad. Farber y olros plantgan [a
hipGtesis de que como conseCuencia de triiumatismos
fisicos o emocionales se libera extraneur:zlments, en s
picl wn neuropéptido sensitivo (susiancia P). Esia sus-
tancia actlia sobre los mastocitos. neutrdfilos. linfocitos
y macrdfagos. Al fijarse a los mastocitos induce a su
degranulacién, con ls liberacién de mediadores inflama-
torios. Induce la expresitn de la selectina Py E, Ia pro-
lifzracion de linfocites T, b produccidn de IL-l, GM-
CSF vy sintesis de ADN por los queratinocitos (7.8)
(Figura 1}

Tumbién se debe tomar en cuenta li importancia de las
hormonas del esirés {glucocorticoides, catecolaminas)
en las erupciones y en las fases de remisitn espomdnea
de la psoriasis, como en un estudio realizado durante 3

16

#ios en 95 pacientes detenminando las concentraciones
de contisol-adrenalina, inmunoglobulinas séricas poli-
clonales, IpM, TgG e |gA 1otal en suero, proweinas, €3,
C4 del complemento, linfociios T y sus subpoblaciones.
titulos estreptococicos ASLO-ADN asa B. relaciondndo-
lo con el PASI, y se determini gue en las fases de
remision se relacionan con by regulacion inmunolOgica,
elevindose los titulos de ASLO. en las fuses & reacti-
vacion en cambio se elevan los timlos de cortisol v dis-
minucidn de la concentracién de epinefrina {adrenalina)
sérica. v se concluye gue el sistena inmune participa en
ls patogenia de 12 psoriasis y se encuentra regulada por
sistemas neurchormonales superiores y que se encuen-
wran relacionados con el esirés, estados de depresitn y
ansiedad. (9)

En e cumpo de Ia dermatologia, muchas veces tralamos
de exuminar zomas mis internas: la psigue (cerebro y
mente) del paciente tomando en cuenta ln psicologia.
enfermedades dependiente o influenciadas por el esirés
como o ¢ste caso la psoriasis y la dermatologia psico-
somdrica (10)

Los médicos wilizan f psicologia para ineractuar con

Dermatologia, Vol 11, Niim. 1, 2002
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TRASTORINOS AFECTIVOS:

(DSM T1-R - BECK- HAMILTON;)

DEPRESION BECK-DSM (i

L L]
L]

(3T lerEani TR

INTENSIDAD {HAMILTON)

LR Fd
I
e

e e e e e

STREEAD [

Depresion total 34 pacientes (26.15 %)

kw puacientes. para establecer y maniener ks relaciones
humunas. de I forma écnicamente niejor y mis correc-
ta. A este respecto. debernos recordar quer 1) I linea
entre los problemas llamados orgdnicos v mentales, ge-
ncralmente €s imprecisa: 21 el clinico debe diagnpsticar
wn problema znies d2 que e haya desarrollado como
enliermedad "orpanizada®, uunque todavia exprese sim-
plemente sintomas vagos, generalmente relacionados
con episedios estresantes de [ vida, personales o fami-
liares. 0 del medio de trabajo; 3) cada individuo
responde de forma difierente a los factores esiresantes vy
las distintas respuestas pueden explicarse, posiblemente,
en rminos psicoligicos, que generalmente s refieren a
It hiografia paricular de los pacientes con psoriasis.
{10.11.12.13)

Se acepta que la eticpatogenia de ks trastornos alectivos
(depresidn-manfa). comw In de owros (rastornos
psiquidricos, debe ser multifuctorial, existiendo factores
genéticos/ bioldgicos y también psicosociales (persona-
lidad. acontecimientos vitales, soporle social...), Asi,
podriamos hablar de unos factores predisponentes. ofros
precipitantes y otros mds mantenedores del traistorno
depresivo, que habrd que tener en cuentz en la explo-
racidn y en el momento de planificar el tratamiento, en
éste caso d2 los pacientes con psoriasis que pierden su
autoestima, alterando st calidad de vida y comprome-
tiendo su enlomo personal, familiar, social y laboral,
(L2 133

CONCLUSIONES
.- Los datos obtenidos son de pacientes de FEPSO y de
quienes realizaron e! cuestionario del impacto social de

h enfermedad. con predominio d& hombres sobres las
mujeres, entre una edad dz 3040 afos.

Dermatologia. Vol. 11, Nim. 1, 2002

Anstedad 42 pacientes 132.30 %)

2- Existen problemas psicosociales asociados con fa
apariencia de la imagen corporal del paciente yue inten-
sifican sus [lesiones. l.as anormalidades bioguimicas y
psicologicas de la psoriasis  interaccionan con la
psiquiatria. el aumento del estiés psiquico v fisiolégico
puede venir coordinado por la via e pituitario—cortical
3- La depresion en sus distintos estados (26.15%), la
ansiedad (32.30%). baja auloestima 33,07%, vergiienza
(34.12%) y resignacisn (13.49%) son los trissornes pre-
dominantes en nueswos pacientess

4.- Existe un prado consierable de riesgo suicida (10
pacientes) en los pacientes con depresifin grave que debe
foniarse en cuenia.

3.~ Deben ser sometidos en una segunda instancia a tera-
pia de apoyt y psicofiirmacos s fuer:i necesario.

6.- La edad, sitnacidn personal, famikar, social y bbor:d
influyen de munersy considerable en la presentacién o
mantenimienty de la enfermedad

7- Encontramus refacidn enwe l severidad (PASI) v
aumento de la tendencia depresiva vy cuadros de
ansiedad,

8- la relacidn médico-paciente es basica para construir
una ke de apoyo para el wratamiento y mejorar la cali-
dud de vida de cada uno de ellos. Se deben realizar los
respectivos test para complementar el Lralamicnio en T
parte afectiva
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OTROS IMPACTOS SOCIALES
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RESUMEN

Paciente masculino, de 17 alios de edad, esiudicnte, consulta of servicio de
dermuatologicn por presentar desde hace 7 afios dermaiosis unilateral
Lquierda usimdtrice, caracterizada por una pluca hiperpigmentada lineal,
indurada, con centro brillenite, circunscrita, con ausencia de anexps cuid-
neos, arofia cutdnea ¥ mscular localizada desde ol dngulo externo del ojp
izquierdo hasta comisura labial iquivrda.  Se realiza. exdmences de labora-
torio, espirometria, Ry de térax. Ry de abdomen, eso frigograma v biopsia de
piel. Recibe tratemiento con colchicing, corticoides tépicos. hidrataciin,
antioxidanies x fretinoing.

Palabras claves: Esclerodermiq, coup de sabre

SUMMARY

Masculine patient, 17 years old, student, consulis io the dermatology serv-
ice hecause of the presence of keft asvmmetric unilateral dermarosys, char-
acterized by a lineal hyperpigmentated plague, hardened, with brilliunt con-
fine center, absence of cutanenus annexes, muscilar and ciraneous atro-
phies locaied at the external angle of the kfi eve wp to the feft labial com-
nisure. The luboratory exams: espiromerriia, thorax Ry, ubdomen Ry, esf-
agograma ond skin biopsy. He receives tredtment with colchicing, topicol
corticoldes. hvdratation, tretinninag and antiosidunss,

Rey wards: Scleroderma, coup de sabre.

INTRODUCCION

La esclerodermia tescleru=durii, dermia=piel) es el endurecimienteo culdneo,
de nawraleza autoinmune del lejido conective. de causa desconocida, pero
se sabe que exisle produccién y acumulacion descontrofada de coligeno
(1.2.3). de evolucién crénica que afecla las anerias. la epidermis y éreganos
internos como pulmanes. tracto gastrointestinal, corazén y rifiones ([,3.4,5),

No es una enfermedad contagiosa, ni heredilaria, ni wmpoco constituye una
enfermedad cancerosa. Puede ocurrir a cualquier edad, y sus manifesta-
ciones varfan segln el individuo en que ocurren {1,2.4,6). 5i la enfermedad
se limijta a la piel {y a veces tejido celular subcutdneo, miscule y hueso) s
denomina esclerodermia localizada o morfea. en caso de afzctar milliples
ifirganos o sisiemas hablames de esclerosis sistémica (4.5.7 .8).

La esclerodermia cutdnea localizada es wn trastormo pocp frecuente, mis
comlin en nifios que en adullos pero puede aparecer u lodas lus edades y en
cualquier raza ¥ sexo(9.10). La causa se la relacionado en algunes casos
con unt proceso infeccioso de fonde (infeecion por espiroguetas, tipo de bac-
terias), y en otros se han descrilo alleraciones inmunolégicas. (8) Este dpo
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Esclerodermia

Fig. |

de ewclerodermia por lo general 8 benigno, my compro-
mete los Organos mternos y sus sinfomas son manchas
endurecidas en la piel que tene distintas formas de pre-
sentacion: morfea hneal 46%. morfea en placas 33%,
merfiza generalizada 18.7%, y hemiatrofia facial o coup
de sabre 16.7%. esta dltima es de mids larga evolucion,
mds resistente a las medidas terapéuticars y causa atrotia
cutdnea, de las masas musculares subyacentes, TCS. v
huesos. ocasionzndo el acortamienlo y atinamiento del
drgane afizctado (9.10.11.12),

Clinicamente & esclerodermia localizada cldsicamente
presenta tres estadios evolutivos:

1
Primera_fase: placa inica. en gota. redonda. anular o ii-
neal, multiple o generalizada.
Eritemalosa. ligeramente edematesa, induradas, con
“lilac ring™.
Segunda  fase:  blanqueamiento  y  endurecimiento
marfilefiv del centro. liso. sin pelos. m glindulas, ni sen-
sibilidad,
Endurecimienie circunserito. que impide ¢l pinzamiento,
bien delimitado.
Persistencia del “lilac nng” mientras exista actividad,
Tercera_ fase: involucidn con  atrofia e hiperpig-
mentacion.(3.13.14).

Se localiza en cualquicr purte del cuerpo: o b frente,
desde la ceja o base de la nariz hasta el pelo. en fiorma
lineal o bunda deprimida que afecta al hueso: en el cuero
cabellude produce la forma alopécica cicamricial; exeep-
o a nivel de axilas, periné y areolas mamartas ( 12,15,

Bl diagnistico de la esclerodermia localizada es muy
dificil particularmente en las fases tempranas, cuando
enfiermedad atn oo ha mostrado sus careleristicass TAS
distintivas. Es necesurio para llegar a un diagndstico
comrecto realizar un adecuade examen fisice y un estudio
histoldgico (biopsia de piel). pues los dates de laborato-
rio en esta afzctacion sen absohntamente inespecificos.
{4.12.16.17)

El tratamignto no es satistactorio, varia dependiendo del
tipo ¥ severidad de los sintomas v s prescribe depen-
diendo de cada paciente. Por lo generzat o uso de ls vita-
mina E los masajes y ejercicios estdn indicados para
tados los pacientes. Existen muchas drogas usadas para
prevenir lo progresidn de la enfermiedad como vitamina
D, culchicing. calciwriel (1,25 dihidroxivitamina D3), v
fretingina que combaten b produccién descontrolada de
tibra coligena. {1.4.18.19), Se debe asociar al tratamien-
w dermoconicoides topicos v infiltr dos (3).

H prondstico es benigno dependiendo de fa extensidn y
localiz aciin, (20)
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Esclercdermia

CASO CLINICO

Paciente masculino, de |7anos d&e edad, estudiante. sin
antecedentes patolégicos personales. ni Familivres de
importancit, consulta por primera vez & servicio de der-
matologia del Hlospital Quite N I de la Policia Nucional
en seplierabre de 1999, por presentar a los 10 afios de
edad uny placa hiperpigmentada de aproximadamente 10
centimetros de didmetro, localizada en parpado infizrior
izquierdo por o que acude a fa-cultativos quienes pres-
criben medicacién m especificada sin mejoria  del
cuadro. Por el contraric la enfermedad evoluciona pro-
gresando a una lesion que afectaa hemicarn izquierda v
cugllo, (fig. 1)

No refiere sintomatologia gastrointestinal, articular,
renal, i pulmonar,

Examen fisico dermatosis unilateral izquierda asimétri-
ca. caraclerizada por una placa hiperpigmentada lineal.
indurada, con centro brillante. circunscrita. con ausencia
de anexos, atrofia cutdnea v muscular localizada desde el
dngulo externo del vp izguierdo beda comsur: Jabial
izquerda que impide la normal apermra y lesiones
hiperpigmentadas en cuello. sin  evidencia de atrofia,
(tig.2}.

Se realiza biopsia de piel . con diagndstico de esclero-
dermin; exdmenes de laboratorio (hiometria. guimical.
[gG. IgA. IgM. C3. Cd. ASTO. PCR, FR. ANA. DNA,
Rx de frax. Rx de abdomen. esofagograma vy
espirometria, fueron todos normales,

HISTOPATOLOGIA

Hialinizacidn dérmica por engrosumiento de las fibras
coligenas y eldsticas, raras o ninguna glandula sudori-
para. raros vasos sangufpeos. con discrew infiltrado
inflamatorio. a veces eosinofilico. reemplaze de hipo-
dermis por fibras coldgenas (14) (fig.3)

Tratumiento: colchicina uma tableta QD. corticoides
10picos BID. 1tidra-tacién BID. tretinoina tdpica HS.

El paciente acude a continues chequeos para contralar la
evolucion de la enfermedad. evidenciindose mejporiz de
las lesiones especialmente a nivel de cara.

CONCLUSIONES.

LEl diagndstico de esclerodermia puede ser ditici),
especialmente en Jos primeros meses cuando la enfer-
medad aun no ha mostrado sus caracieristicass definiti-
vas. siendo indispensable ka realizacitn de una biopsia
de piel evilando ratamientos errineos.
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2La esclerodermia localizada es la forma mds benigna v
es rara la progresion a la forma generalizada. sin embar-
m cuando se presenta el fizndmeno de Raynaud. puede
progresar a by forma sisiémica. siendo necesario realizar
evaluaciones y exfimenes de laboratorip en forma peris-
dica.

3En la esclerodermia localizads hasta €l momento,
ninguno de los tratamientos ensayados han demostrado
a1 total eficacia; pero con un plan ter: péutico adecuado
€ inictado tempranaments, ¥ con ayuda de un psicdlogo
los pacientes pueden disfirutar de una buena calidad e
vida, desarrollando wis metas v planes familiares exi-
tosamente.
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CASO CLINICO

Poroma ecrino: presentacion de 7 casos clini-
cos

RESUMEN

A propdsito de i caso de POROMA ECRING visto en e Servicio de der-
marologfia del hospital Carlos Andrade Marin en el presente ario, reuli-
amos una nvestigacion de In firecuencia de presentacisn de esta parolo-
gfa rara en nuestro medio, en los 6 dlimos afios v se hace wia revisidn
del ema.

SUMMARY

Inn comnection with one case of ECRINE POROMA seen this vear in the
Dermarology Service ut Carlos Andrade Marin Hospital, we carried ow
an investigation aboui the frequency of this rare pathology m onr patienrs
and make a revision about this theme,

Palabras claves: poroma ecring.

INTRODUCCION

El poroma ecrino. descrito por Pinkus y col. en 1956, & un tumor benig-
mo de las glindulas sudoriparas. Hasta hace poco tiempo hubia un consen-
so generalizido de que la tumoracidn e originaba exclusivamente e las
gléndulas ecrinas, pero iillimos estudios sugieren que la lesi6n puede ser
de origen tanto gcrino como apoctinod 1-2).

Se observa habilualmente en personas mayores de 40 afios, con un pico
de frecuencia en fa séptima década, afectando por igual a varones y a mu-
jeres . No hay indicios de que ku herencia o los agentes externos causen
estos tumores. (3}

Se presenta como una wrnorcion sésil o ligeramente pediculada, carno-
%1 ¥ papilomatosa. muy vasculorizada, rodesds por un anillo hiperquera-
teico, tiene el mismo color de la piel circundante o puede ser una lesidn
eritematosa, Es de consistencia lirme, con superlicie lisa o lobulada, en
los puntos de presion puede aparecer ulceracién: s didmetro pusde lle-
gar hasta 10 mm o mds (4-5). Casi todos los 1extos estibleven como su lo-
calizacidn méds frecuente las planias de los pies v las palmas de las manos
¥ €1 menoT Proporcidn en oiros sitios generalmente de piel lampifia (6).
Sin embarge s han acumulado datos que evidencian lo contrario, Acker-
man y Abenoza. por ejemplo. reportan 353 casos de los cuales 30% se -
calizan en cara. 14 % en el tronco. I5 % en pies, 10% en cuero caheliu-
do y 5% en manos (7)., Moore y col, Reportan 10 poromas localizados en
abeza y cuello (B),

Aunque usualmente son lesiones solitarias raramente pueden encontrarse
lesiones nuiltiples agrupadas dando lugar a la llamada poromatosis ecri-
na, en fa cual las palmas y las plantas pueden exhibir mds de 100 péapulas
{91,

Dra. Raquel Trujillo C.
Ix. Jorge Izurieta L.

Servicio de Dermatologia, Hospital

Carlos Andrade Marin - IESS.
Quilo — Ecuador,
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Poroma ecrino

Existe otra variante clinica: et poroma ecrino lineal o ne-
Vo acrosiringeo . que se cariicteriza por uma lesién li-
neal en una extremidad infizrior o una placa verrugosa
solitaria {10).

Una tercera varianie clinica es el poroma ecrino pigmen-
tade, que toma el color obscuro por ka presencia de me-
lanina, puede simular clinicamente un melanoma malig-
no nodular, (11-12-13)

El diagnistice clinico diferencial debe hacerse con he-
mangiomas, verrugas, melanoma amelandtico. granule-
ma pidgene, carcinoma hasoceluiar o espimocelular, in-
fiecciones micdticas profundas. histiocitoma, neurofibro-
mm y otras nieoplasias anexiales (14).

La malignizacion del poroma ecrine es excepcional, ya
seq de meinerd espontines o por degeneri1¢iin de una va-
riante benigna inveterada ( 0% de los casos) sospe-
chiandose su transtormacion maligna cuando se presenta
ufceracidn, sangrade espontdneo, crectmiento ripido o
dolor, Pinkuss la describe en 1963 con el nombre de cur-
cingma ecrino epidermotropo, Su crecimiento puede ser
répido 0 lemo por varios ufios, puede presenar satelito-
sis, meistusis ganglionares y visceritles, aproximada-
mente el 20% recurre lego de la reseccidn, n mortali-
dud es mds del 63% cuando se presenta conipromiso de
ganglios lintiticos regionales (15-16).

HISTOPATOLOGIA

B poroma ecrino se localiza dentro de B epidermis o de
la denmis, exiend¥ndose muchas veces profundamente
desde Ia epidermis hacia dentro de b dermis; esté com-
puesto par masas s6lidas o tractos anastomditicos de cé-
lutas wmorales, incluidas en un estroma nwy vasculari-
zado, atravesando & parénqguima del nomor se observa
un ndmero variable de conductos espiralados o tortuosos
con dilataciones quisticas. Las céiulas twmorales son
busiante uniformes, mds pequefias v my que
las células escamosas epidérmicas. muy  basolilicas,
reemplazan por completo i fa epidermis v suelen exten-
derse en protundidad ocupando una pequeiia porcién de
la dermis, formando masas nodulares: como rasgo caruc
teristico. estas oflulas tienen una cantdad significativa
& glucégeno con una distribucién iregular v enzimas
glucogenoliticas. Debido a su situacion. el poroma ccri-
m estimula a kb epidermis adyscente a engrosarse y vol-
verse hiperquer:tisica, en especial en la piel palmoplan-
wr. Observando con el microscopio electrénico. las of-
lulas wmorales conienen una canlidad moderada de to-
nofilamentos y s€ conectan unas con ofras a través de
desimosomas, estas células son ddénticas o ls que com-
ponen la capa externa del conducto suderiparo ecrino in-
traepidérmico. los espixios ductales v quisticos contie-
nen uny capa de células luminales del tipo ductal ecrino
intraepidérmico. Bl microscopio electronico muestra el

Dermatologia, Vol. 11, Ndm. 1, 2002

conenido PAS positive resisteme a [a diastasa de los
conductos o guistes. denwro de vesiculas, lisosomas v
restos celulares (10),

Segiin Ackerman existen J variantes histologicas: (3)
1- Hidroacantoma simple en & gue las céiulas neoplis-
ticas estin confinadas en la epidermis,

2- Tumor duewal dérmico, en o que dichas células for-
man focos sélidos [ncalizados exclusivamente en i der-
s

3.~ Poroma ecrino cuando Ias células involucran ln capa
basal d2 la epidermis y al menos la parte superior de la
dermis v

4.- Hidroadenoma poroide que comparie las caracteristi-
cas estructurales del hidroadenoma dreas sdlidasy guis-
ticas v ks caracteristicas cito¥igicas del poroma confina-
das a la dermis y sin conexidén con  epidermis.

£4a dlima es una vartante recieniemente descrita de po-
roma ccring y de la cual se han reportado [2 casos ([7).
Son pdputas o nédulos solitanos de a2 am lige-ramen-
I erilemnatosos y ovasionalmente dolorosos. Apurecen
en cualguier sitio de la superficie corporiyl,

Hay datos que sugieren que podria neurrir nias frecuen-
temente en asiilicos

El tratamienio de eleccion es ki extirpadiin quirurgica
completa. Ante la sospecha de transformacién maligna
debe realizarse una excision amplia v un cuidadoso se-
puimiento evolutivo {16).

CASOS CLINICOS

Caso de presentacion;
Paciente de sexo masculino, 49 afios de edad . profesor,
procedente de Guariandi, consulta por una lesion wmo-

Fig. 1 Lesion mmewzdl en borde laeral externo de pie
dereclo
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Poromia ecrino

ral de 3 abos de evolucidn con crecimlento progresivo,
localizada en cl borde lateral extemo de pie derecho, es
una lenidn exofitica dnicy . de bordes definidos, consis-
tencia fkme. redondeada de aproximadamente 1.5 em de
didmetro, superficie ulcerida. eritematosa ¥ exudativa,
levemente sangranie (Fig. 1

Sin untecedentes patoligicos de importancia.
Iixdmenes ¢ laboratorio: dentro de pardmetros norma-
les.

Eswdio histopaiokigico: epidermis con hiperqueratosis y
acantosis , la lesion muestra trabéeulas de células redon-
deadus, uniformes que descienden desde la epidermls y
forman nldos v masas bien definidas en la dermis. focal-
menie sc ohservan hendiduras o cavidades que contienen
minerial busdilo , la denmis adyacente muestro proelife-
racion papilar y escaso infiltrado linfomonocitario.
Diagnéstico: poroma ecring (Fig. 2)

Se realiza tragmiento mediante endirpacion quanirgica
complets de la lesidn, sin recidivas hast Ia actualidad.

Casos de los seis Gltimos afos:

Fig. 2 Histologfa: trabdeulas y nidos de células
redondeadas: en dermis v epidermis

Ep ol servicie de dermanologia de este hosplial se atiende anaalmente SH0 nuevas consultas; durante este 1iempo se hup
realizado 2334 biopsias. con un promedio anual de 389, enwre las cuales hemos encontriwdo 6 casos con el diagndstico
panldgico de poromy e¢Nno, a comtinuacion se describen sus caracteristicas:

ANO EDAD SEXC LOCALIZACION DIAG. PRESUNTIVO
1996 41 afios Hombre Maleolo intermo Poroma ecrino, gueloide
Pie izquerdo Queratcacantoma
1996 29 aiios Mujer Regitn inguinal derecha Quiiste de inclusion
1996 45 afios Hombre Planta de pie derecho Poroma eerino. queloide
1998 M afios Hombre Dorso de pie (Fig. 3) Poroma ecrino
1998 81 anos Mujer Dorso de nariz Carcinoma Basocelular
000 60 afios FHlombre Dorse de pic derecho Acantoma de células claras
COIVENT ARIO cialldad ¥ equipotencialidad de las células madre de la

Muchos de bs tumores benignos de & piel fueron clasi-
fcados como procedentes de los anexos cutineos porgue
muestran  similitudes estructurales con das  glindulas
ecrings 0 apocrinas, € fioliculo piluso o las glindulas se-
bdceas, la utiliz aciin de k microscopia electronica. his-
toqaimica e inmunchisloguimica han aclarado los con-
ceptos del origen de estos wmores (18-19). Relerente a
la histoginessis de estos wimores se¢ postula la pluri poten-

24

epidermis y de sus anexos. existen nurnerosas células
madre inmaduras en la piel normal que pueden ser sus-
ceptibles a agreslones oncogémcas, entonees cualquiern
de estas célalas, pueden en ¢ oria, formar o dar origen a
cualguicy oo Tipo de anexo culineo, experimentalmen-
e s¢ hu demostrado que las células madre de Ia plel 3 Tos
anexos cutineos retienen durante toda b vida la capaci-
dod de diferenciarse en una variedad de eswucturas a
partir de si mismas (pluripotencialidad), y. més alli de su

Dermatologia, Vol. 11, Niim. 1, 2002




Poroma ecring

Fig. 3 Poroma ecrino en dorso de pie

origen, todas estdn dotadas de una misma posibilidad de
difizrenciacion (equipotencialidad) (10},

Para la diferenciacidn del origen ecrine ¢ apocrino de
fos tumores de Ias plindulas sudoriparas son de wtilidad
fas determinaciones de ciertas enzimas ¢ substancias an-
ligénicas Son reacciones positivas o ausentes. obtenidas
a truvéds de méiodos histoquimicos o inmunohistoquimi-
cos (20-21} v 1os criterios uliraestructurales & eada
glandulu.

Los tumores benignos con difizrenciacién ecrina mas
usuales som pevus ecrino. hidrocistomia ecrno, umor
del duclo dérmico ecring, siringoma, espiradenoma ecri-
o Y poroma ecrino

Las neoplasias de las glandulas sudoriparas representan
aproximadamente e 1% de las lesiones primurias de
pel. e poroma ecrino ocupa alrededor del 10% de los
tumaores de las glindulas sudoriparas (8).

Presentamos siete casos de un wmor glandular poco fre-
cuente, ohservados en el hospital Carlos Andrade Marin
en ¢l transcurso de ks seis dlilimos afos, Son muy pocos
los casos reportados en k literatury intemacional. vy se
carece de dalos a nive!l nacional Se destaca el hecho de
su localizacién atipica y aguellos easos que a pesar de
encontrarse en el pie. salen de su sitio habitual gue es I
planta: ademds ¢l polimorfismo ¢linico del poroma ecri-
o puede dificultar su diagndsiico. por wnto s una enti-
dad que debemos tenerla en mente al evaluar una lesidn
wmoral atipica.

La exurpacion precoz y ¢l estudio hisolégico detallado
s0n jmportantes parn evitar la malignizacion de la lesion,
aungue €sto es un hecho exeepeional.
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RESUMEN

El XP ex una genodermatosis poce firecuente, con patrén de herencia
autoscimico recesivo gue, raduce o Nipersensibilidad celular a kb
rudiaciin UV asocioda a una anormal reparacisn del ADN, gue usual-
mente se manifiesta en la infimncial 1.2.3.6) Se cardcteriza por sintomay
cutidneos clisicos que consisten en xerosis, pecds irregilarnente
moteadas. enve jecimienio prematuro de la piel v desarmllo progresivo
de cambins neeplisico en conas expuestas o sol que liego se generali-
zan, y w asocta a fowofobia, Algunos casos presentan va-riobles secuelas
newroligicas que pueden ser severus.(4.56,7.8)

Presentamas el caso de una wifia de 10 afins, nacida v residente en
Zaruma, EN Oro, guien desde fos 18 meses presenta muiltiples efislides en
dreas finvexpresus que se generalizan progresivamerte.

SUMMARY

AP is a rare genodennatosis, with pattern of inheritance autosomal reces-
sive to translate the hypersensibility celfular 1o UV rodiation associated
with deficts of DNA repain thar uswally pevifiest iself in mfancy, I is
characterizaed by clussical citancons symproms, which consist of xero-
sis, irreguturly moided freckling, premature skin ageing and, ater, the
progressive developmems of changes neaplasm on sun-exposed  sites.
associated with photophobia. Some cuases present neurology sequelae
that may be severe.

Wi report the case of o lo year-old girl. from Zaruma, El Oro. who since
the I8 monihs-old presents multiples fireckles on sun-exposed sites that
posteriory ¥ generdlize,

Palubras claves: Xeroderma pigmentoso-XP Acido desoxiribonucleico-
ADN. deseomrol de ln sintesis de ADN-UDS,

INTRODUCCION

XP fue descriwr primero en 1874 por Moritz Kaposi en Viena (6,9). En
1883 Albert Niesser de Wroclaw reportd el primer caso asociado con
degeneracion neuroldgica severa (6.10),

XP es una rara afizccion genética, tiene una incidencia de 24 casos por
100.000 de nacidos vivos (6.8.11.12). Paises como Japén, algunos de
Africa del None y Medio Oriente presentan una alta incidencia (6.11). En
Euwropa v Estados Unidos se ba determinado gue su incidencia e de
[:250.000 hab. Afiecta por igual a hombres y mujeres en todas las razas.

Se wrima de un desorden heterogéneo clinico y fotobioldgico yue se here-

da de maner: autosdimica recesiva. y se consider:a como etiologia funda-
mental de ki enfermedad un dJefizcto enzimdtico en el proceso de escision
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y reparacion del ADN o en la reparacién del filamento
originario de ADN ¢l cunl es dafado por in RUV. En
968 Clever demosird que los [ibroblastos obwnidos de
eslos pacientes carecen de la capacidad normal de
reparar la piel lesionadz por Juz ultrisviolela,

Esta alieracidn mo se localiza solo en las células epidér-
micas, sino también en los linfocitos. En fa mayoria de
los pacientes existe un tracaso en la escisidn enzimdtica
de los dimwros de midina que s producen cuando se
irradian pares de hwsess de timidina del ADN. Una
minoria de pacientes presenta una alteriion en la fase S
de Ia replicacion del ADN después de irradiacion.
Presumiblemente es esla ks causa del deterioro de la piel
Fs kb exposicion a la luz UV, {1-3.5.6.22)

Owros estudios reportan la existencia de inmunidad celu-
lar anormal, por b que, podemos encontrar deterioro de
la hipersensibilidad retardada, reducida relucién
CD4/CDS, deteriorp de ki respuesta prolifierativa de lin-
focitos, actvidad defectuosa de las ¢élulas NK. ko que se
traduce como alleracidn de I vigilancia inmune con
defectos en la produccién da INE (5).

Esio produce una marcada hipersensibilidad a ks RUV
gque = manifiesta clfnicamente por fotosemibilidad.
anormalidades oculares y cutdneas que uaparecen pre-
dominaniemente sobee dreas foroexpuestas. La piel de
esins pacientes ¢ quema con facilidad. aparecen pecas
progresivas e irregulares. hiper © hipopigmentacion
moteada. xerosis. telungiectasias. ci-catrices. atrofia
(1.2,6.7). predisposicién marcada amiihiples neoplasias
benignas y malignas, cnvejecimiento premiuro de la
piel gue se diferencia de la de los individuos de edad
avanzada que s¢ han expuesio cronicamente i ke RUV,
por la ausencia de clastosis de coligeno dérmico
(3.601), yen e 2% de los casos s¢ puede ohservar
asheraciones neurolGgieas como resuhado de la perdida
neuronal progresiva. las que incluyen sordera newrosen-
sorial, deterioro imelectual, retardo del crecimiento,
delerioro motor v convulsiones. (1-6.11-13),

Esia enfermedad usualmente 2 manitiesia en ls infancia
o nifiez tempriina. pocos meses después de que el nifio
nacié con piel normal. de prondstico grave. ya que
muerte se prodice a cortas edades. se comumica Gue
menos del 408 de pucientes sobreviven pasados los 20
anos. Algunos pacientes tienen estaturil cirla ¥ presentan
un escaso desarrollo somdtico. Las personas menores de
A afios tene 1000 veces mas riesgo de desa-mrollar
melanama, Ca de células basales y escamosas. Dilek IFH,
en el afio A0 describit en un paciente el desarrollo de
Fibroxantoma atipico (Afx) tumor pleomoérfice maligne,
infrecuente en nifios. que se bealiza sobre la piel de
extremidades y tronco. de excelente prondstico con tera-
piz conservadora debido 2 que gencralmente es de
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tlamafio pequeio v de localizacifn superfivial, Se lu
descrito 1ambién. o presencin prevalente de gqueratosis
actinicass y guerdloacantomas. (6,7,11.12.22)

Las alteraciones oculares en si mayoria se limitan a ks
pirpados, cOrnea y conjuniiva; podemos encontrar que-
ratitis severas asociadas a opacificacion corneal y neo-
vasicularizaaiin, ectropiin, simblefartn. Son comunes
el Ca de células escumosas y melsnoma de f estructura
anterior del ojo. debido a la exposicion crénica u RUV.
(1.6.8.11. 13.28)

Existe ¢l Sindrome de Sanctis —Cachione que asocia €l
Xeroderma pigmentosn von olros 1rastormos como micro-
celalia, retraso mental grave. enanismo. hipogonadisme.
sordera, coreoatetosis y utuxia. Otra variante se denomi-
na Xerodermoide pigmeniado. gue consiste en un Xero-
derma pigmentoso euyas manifiestaciones s inician a
partif del tercer o cuarte decenio de ki vida. (2.6.28)

CLASIFICACION

El XP muestra heterogeneidad genética en el mecanismo
especifien y grido de defecio de ia reparacion de ADN,
gyue varia entre 2% y 100% de Jo normal. En base a esto,
actualmente se clasifica a esta entidad en 8 grupos:

CGrupos Complememarios (sietey: XP-A ----—-- — XP-G
Que muestran un anormal ADN nucledtido reparador
escisional.

Grupo Variante (unp): XP-V. En & que e aucledtido
repurador escisio-nal es normal, pero existe un defecio
en lt reparacidn postreplicacion. Bl defecto genélico se
logaliza en o cromosoma 6 de ulgunos pacientes. A este
stbtipo pertenecen un tercio de pacientes con XP.(6)

Estos grupos varfan en la severidad y exiension de sus
manifestaciones clinicas y en la naturaleza del defecto en
la reparacién de ADN. (3.6.8.11.12.15}

Estos defecios son demostrados por test UDS. que se
realizan despuis de ki exposicién a RUV en los que se
muestran  niveles significativamente ioferiores en &
grupo complememario, comparado con bs células nor-
males. Lo grupos complementurios tienen deliectos
geRiticos gue s han evidenciado par fa clonacion de vi-
rins genes de XP y localizacion de sus productos géni-
cos. (3.6.8.11:12)

Los 8 grupos se XP s asocian a mutaciones localizadas
en los si-guicnies cromosomas: A (99223 B (292D, C
(3p25) D (19g13.2-g13.3), E dipl2-pli}. E subtipo I
tIlgl2-gl3), F (16pl3.3-pi3.13). G (I3g33). XP-V (6plLi-
pl2). (6.01,1:4.15)
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HISTOPATOLOGEA

Varia de acverdo al estadio de In enfermedad:

En el primer estadio: el aspecto  histopamwoldgico s
inespecifico, pero & diagnostico presuntivo surge de It
combinacién de cambios inusuales en ks personas
jévenes: 1) hiperqueratosis, 2)adelgazamiento del estra-
to de Malpighi con atrefia de algunas redes de crestas y
elongacién de otras, 3) infilrado inflamatorio crénico en
la dermis superior. y 4) acimulos irregulares de melani-
i en la capa de células basales, con o sin incremento de
la cantidad de melanocitos.

En el segundo estadio: la hiperyueratosis y ki hiperpig-
mentacion megular son mas pronunciadas. Epidermis
atrdfica en algunas dress v acantosis en owras. Los
nlicleos de t epidermis pueden estar desordenados v en
ciertas zonas se advierle crecimiento descendente akipi-
¢o. La dermis supenor revela degeneracion basofiliea
del coldgeno y elastosis solar.

En el tercer estadio o tumoral, se encuenira bs sighos
histoldgicos de las neoplasias mencionadas. (23)

CASOCLINICO

Pele de 10 aflos de edad, pacida v re-sidenie en Zaruma,
Ecuador, fue refizrida del departamento médico pedidtri-
e del Club de Leones de Quito. al hospital derma-
widgico Gonzale Gonzdlez en noviembre del 2000, La
nifia tiene una historia de 8 afos de presentar cuadro de
XP. uenipa durame el cual ha desarrollado algunas
lesivnes neoplasicas que fueron extirpadvs. La paciente
fue producto de embarazo normal a iéminoe. sin compli-
caciones. Su desu-rrollo neurolégico ha sido nomial,
Debido a su estado clinico se ha timi-tado su educacion.
Su historia fami-liar lve positisa para owas patologfu:s,
io malemno epiléptico, bisabucla fallecié por Ca. wtering.
Elli es el dnico caso de XP en sa familia. Ambos padres
son procedentes de Zaruma, y se destaca el cardcter de
consanguinidad familiar de sus abuelos gue son primos
en primer grado.

El examen inicial revela mdculas multiples, difusas a
nivel facial, v gue se generalizan por wdo el cuerpo.
descamativas, lesiones hiperyvera-tésicas en pabellones
auriculares, lesiones cicatrizales en pirpados superiores
e infiarioress. Bnosu evolucidn, presenta numerosas quer-
alosis aciinicas v sehuorreicas; lesiones neoplisicas con
diagnoéstico de carcinoma basocelular nodular. y epite-
lioma imraepitelial cornee escleral, que fueron reseca-
dos. Piel atriica, xerdtica. lesion costrosa en pariz yue
sangra con facilidad, ccrropion & pirpado inferior bils-

ternl con ausencia de pesiafias v lesiones cicatrizales,
inyeceidn conjuntival bilateral y secrecidn amarillenta
en moderada cantidad: a pivel bucal se observa micros-
tontia y queilitis. Examen neuroldgico normal. Retraso
del crecimiente pondoestatural, ( Fig.l)

Las pruebas seroligicas estuvieron deniro de pardmeiros
normales. ASTO: 80 Ul/ml

Biopsia de picl de dorso nasal reponé: mmor constitui-
do pur células de tipo basal dispuestas en pequefias
masas, delitadas por célulus en “empalizada™, con iireas
focales de carcinoma basocelukr. (Fig.2)

F watansente gue se realizo a la pucieme fue extir-
pacidn guinirgica de varias lesiones y crioterz ipia.

Orientacién para el wso adecundo de protectores solaces,
proteccidn ocular. conroles peridicos para evaluar &
aparecimiento precoz de nuevas neoplasias,

Teniendo como base. ¢l antecedenie de consanguinidad
en sus abuelos maternos v af saber gue el XP e wn
rasiornp  génico aulosGniico recesivo, consideramos
importanie el solicitar conseje gendtico. El que determi-
m gue. o trastomo proviene de padress heterocigotos
(gamelos distintos conformados par niembros  difier-
entes de cualyuier serie de genes) y es wransmitido a hija
con cardcter homocigotico {(gamelos similares cuyos
cromosamass portan miembros idénticos de cualguier par
de genes), es decir, gue proviene de una linea pura,
debido a4 upa continva endogamia o por cruce consan-
guinen: destucdndose la presencia de parén cromosémi-
w de I6.XX. (Grifico 1

DISCUSION

H XP es e prototipo de enfermedad hereditana con
hipersensibilidad celular a b radiacidn  'UV y cienos
agentes gquimicos asociados con una reparacion anormal
del ADN. Algunos de esios pucienies muesirun una
degeneraciim neuroltgica progresiva. (1-8)

Es vista con mayor frecvencia en indios americanos v
japoneses. Asociacion gendtica enre XP v grupo sangui-
nea ABO puede ocurrir. {24-27)

Extensos estudios de variotipo y & cromosomas han
sido realizados en paciemes con XP. En uno de estos
estudios o se enconwrd ninguna anormalidad: mieniris
gue. en otros se reportaron anormalidades de cariotipo.
asociadus con neoplasias extensas. Siendo esia de 46XY
+HCp+.Cqg-) en 45% de células comadas en metafase con
alargamicnte del brazo conoe de wno de los cromosomas
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det grupo C v un desaparecimiento del brazo largo en
otre del mismo grupo por translecacion reciprocal, pro-
bablemenie. El [5% muestran manchas obscuriis en los
cromosomas del grupo F (27)

El XP se asocia con otras anormalidades clinicas como:
estatura pequefia. pobre desarrolle fisico, mientras wnos
son & inteligencia normal, oiros son  mentalmente
retrasados: puede haber degeneracién espinocelular con
deterioro intelectual, disartria y movimientos atetisicos.
(24.25)

El sindrome de Sanctis-Cachione. es una asociacidn de
XP con microcefalia. severa deficiencia mental, dwarfis-
nx e hipogonadismo. Fn la neoplasia se observa atrofia
cerebril y olive-pontocerebelar. con pérdida de netironas
sin lesidn a la materia blanca o gliosis. (1,4.6.26)

Este trastormo, muchas veces de inicio tardie puede
aparecer en It tercera o cuarta década de ki wida. En los
casos completos e diagndstico es indiscutible: fas for-
mas incompleta o las fases iniciales de la enfermedad
deben diferenciarse dg¢ Ta lentiginosis. sindrome de
Rothmund-Thomson. sindrome de Pewtz-Jeghers,
acrogeria, hidroa  vacciniforme.  proleporfiria
eritropoyéica, radiodermitis crénica.

El diagnéstico se basa en los hallazgos clinicos y sunque
no se han re-gistrado anormalidades I[aboratoriales cons-
tantes, lus pruebas de hipersensibilidad celular arrojpn
resultados uniformements anormales.

Es posible e diagndstico prenatal (intraiwero). en
mujeres que liemen niftos con XP tipico y sindrome de
Sanctis-Cachione por amniocentesis. {24)

Se considerian ul menos & defectos moleculares asocia-
dos con las anormalidedes clinicas reconocidas  en el
XP con 7 grupes complementarios y 1 forma variante.
(6.815.24)

El grupo complementario A. abarca a los pacientes con
manifestaciones somdticas y nevrolOgicas mas seve-ras
{sd. Sanctis Cachione), asi como, olros pocoS pacientes
con anormalidades newrolégicas minimas © inexistentes.
El grupo B. con anmmalidades cutdneas caracteristicas
del XP juntamente con rastemos neurclogicos v oflal-
muoldgicos tipicos del Sd. d= Cockayne. Los defizetos de
reparacin son diferenies de Jos observades en wodos Ios
oleos  pacienies.

Con muras excepciones 105 pacientes incluidos en el
grupo complementario C. muesiran un cuadro de XP con
manifestaciones cutineas y oftalmoldgicas en ausencia
de anormalidades neuroldgicas. Probablemente en este
Erupo S8 ENMErgue NUestra paciente.
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Fig. | Imagen clinica de 1 paciente con XP mostrando
lesiones tipo efélides, con dreas despigmentadas.
Lesivnes gueratdsicas y wmorales.

Los pacientes del grupo complementario I pueden
mostrar una instalacion tardia de las anormalidades new-
roligicas; en la sepunda década de la vida

El grupo complementario E, hasta el momente sdlo se ha
detectado en una [wnilia europes. con anormalidades
cutdneas leves v sin compromise neuroldgico.

Las células en & cultive muesiran las capacidad de
incrementar sus indices regjonales de reparacidn del
ADN con una crecienie exposicidn a b RUV. per tanto.
era reducida con dosis bajas y con dosis alias an casi
normal.

El grupo complementario F. se ln observado Gnicamente
en pacientes de & Japon. quienes no padecen ma-nifesta-
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ciones neuroldgicas ni desa-rrollan cdnceres de piel.

En ¢ grupo complementario G, hay anormalidades neu-
roldgicas sin cdneeres cutdneos. Los fibroblasios se
muestran hipersensibles a la destruccidn por pane de los
rayos X y RUV

Las células de Ta variante de XP. muestran un sistema
normal de reparacién de escision & nucledtidos  del
ADN: sin embargo en las células se observan defiectos de
la reparacidn postreplicacion. Ninguna de las variantes
se acompafia de mamfiestaciones neuroldgicas. las
alieraciones cutdneas pueden ser leves o severas.(24)

Bl insamieno de ks pucientes con XP s busa en el
diagndstiee temprano, estricta prevencidn de la exposi-
cidn a RUVY, deteccidn y mtamiento wemprane de los
umoeres, La proteccion debe ser a través del uso apm-
piado & ropas de vesair. gafas con proteccién laseral, fil-
ros solares con factor de proteccion solar elevado. El
dermatdlogo debe realizar un examen frecuente de h
piel (cada 3 a 6 meses). Coordinar con un examen of al-
meddgico frecuente, para detectar malignidudes ocu-
lares, mantener himeda la cémea eon eolirios de metil-
celulosa, (4.6.28)

Las queratosis y epiteliomas superficiales pueden
tratarse ¢on S-Fluoracilo d 5% en aplicaciones picas;,
curetaje y electrocoagulacidn, crioterapie y cirugia en
sits diversas modalidades eon injertos. colgaios. etc. En
caso de quer:ititis severa y opucidad comeal se realizarf
transplante & cdmey, (4,6.24.26,28)

La dermubrasién y € transplante Iotal de plel severi-
mente deteriorada, « M usade con éxito moderado,
pero se requieren de mayor niimero de ensayos clinicos,
(6.17,18,21)

La terapéutica con retinoides orales a alas dosis es efiec.
tiva en la prevencion de Ca de piel (Isowetinoina
2mg/Kg/dia) ya que brinda un promedic de reduccidn
del 63%, el mecanismo de accidh no estd claro. pero se
implican aleraciones en la difierenciacién eelular, expre-
sion oncogénica © en la funcidén inmune. puesto que.
causa significativa disminucién en la funcidn de ls
células NK. inhibe la proliferaciin de células epiteliales
y activa el sistema inmune por aumento de la citoloxici-
dad mediada por células. que con el uso de [FN poten-
cia ks efizctos antiprolifer:yivos, posiblemente a través
de regulacidn sinérgica de la expresiin det gen. Pero, los
efectos secundarios & esta droga. comer hepatotoxici-
dad, anommalidades esqueléticas, hiperlipidemia y ter-
atogenicidad, hao limitade su use a pacientes con multi-
ples Ca & piel. (5.6.11.12)

Fig 3 Histopataldgico: células dJde tipo basal. pequefizs
masas delimitadas por células en “empalizada™ con
dreas fucales de eareinoma basocelular

La terapia génica con lociones lipusomales de wso wipi-
c0, gue contienen I envima bacleriana reparadora de
ADN, eonocida come TINS endonucleasa, podria tener
un fulre rerapéunco prometedor va que reduee la inei-
dencia de queratosis acticas y Ga basocetular (17.18,20)

Terapia fotodindmica sobre lesiones mmorziles (19)

Se recomienda eximenes periddicos de b paciente eon
contro] folografico, para deseubrir nuevas neoplasias.
Bs importante también, el conse gendtico, sobre 10do,
para evitar bos marrimonios consunguineos. por €l inmi-
nente peligro de que s descendientes presenten la
enfermedad con elevada probabilidad.
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ciones neuroldgicas ni desa-rrollan cénceres de piel.

En el grupe complementario G, hay anormalidades neu-
roldgicas sin cdnceres cutdneos. Los fibroblasios se
muestran hipersensibles a la destruccin puor parte de los
rayos X y RUV.

Las células de la variante de XP. muestran un sistemal
normal de reparscidn de escision de nucledtidos del
ADN: sin embarge en ks céiuias se observan defectos de
lu reparacién postreplicacién. Ninguna de las variantes
s¢ acompaiia de manifestaciones neuroldgicas. las
alteraciones curineas pueden ser jeves o severas(24)

E trinamiento de los pacientes con XP se basa en @l
diagndstico temprano. estricty prevencién de l exposi-
cién a RUV. deteccién y tratamiento temprano de los
tumores. La proteccion debe ser a través del uso apro-
piado de ropas de vestir. gafas con proteccion lateral, fil
tros solares con factor de proteccion solar elevado. El
dermat6logo debe realizar un examen frecuente de I
piel (cada 