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Resumen. La denominacién de eritemas figurados comprende una serie de afecciones que se caracterizan por
eritema, con o sin descamacién, que adoptan formas anulares, de arcos de circulo o policiclicas, y que se
extienden de forma centrifuga. La mayoria de estos cuadros son reacciones a factores desconocidos
—inmunitarios, infecciosos, tumorales u otros— tienen un curso crénico, evolucionan por brotes y son recidivantes.
A veces desaparecen si se erradica la causa, pero en general no hay tratamientos especificos. Pueden aparecer en

cualquier momento de la vida; algunos son mds frecuentes en los adultos y otros sélo en la infancia.
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ERYTHEMA FIGURATUM

Abstract. The term erythema figuratum is used to refer to erythematous lesions—with or without
desquamation—that spread centrifugally in annular, arcuate, or polycyclic forms. Most of these conditions are
reactions to unknown factors (immune, infectious, tumoral, and other processes), follow a chronic course with
exacerbations and remissions, and are recurrent. They may disappear if the underlying cause is eradicated, but
in general there are no specific treatments. They may appear at any time in life; some are more common in

adults whereas others only present during childhood.

Key words: erythema annulare, erythema figuratum, erythema centrifugum.

Introduccion

Con la denominacién de eritemas figurados se abarca una
serie de entidades, de etiologia desconocida, caracterizadas
por lesiones circinadas, arciformes o policiclicas que pue-
den ser fijas o migratorias.

Muchas dermatosis pueden tener este aspecto clinico,
pero aqui sélo se consideraran las que por si solas constitu-
yen una entidad clinica, como los eritemas anular centrifu-
go (EAC), gyratum repens (EGR), crénico migrans (ECM),
marginado reumético (EM), gyratum perstansy algunos
que aparecen en épocas tempranas de la vida, como el eri-
tema anular de la infancia.

Su aparicién se relaciona con hipersensibilidad a firma-
cos, infecciones, neoplasias, picaduras de insectos o hiper-
sensibilidad autéloga.

Sin embargo, en muchas afecciones las dermatosis se ex-
presan como lesiones de aspecto figurado, como en la urti-
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caria, el eritema multiforme, la tifia corporis, el granuloma
anular, la dermatitis seborreica, la psoriasis, la pitiriasis ro-
sada, la sarcoidosis y el lupus eritematoso, entre otras.

Eritema anular centrifugo

E1 EAC es una dermatitis inflamatoria, crénica y recurren-
te, de etiologia desconocida, caracterizada por lesiones
papuloeritematosas, policiclicas, anulares e infiltrativas,
descamativas o no, que se expanden con lentitud y se curan
sin dejar cicatriz!.

A través de los afios esta afeccién ha recibido varios
nombres.

La sinonimia es diversa: eritema gyratum perstans, erite-
ma exudativo perstans, eritema marginatum perstans, eri-
tema microgyratum perstans, eritema perstans, eritema
figurativo perstans y eritema simple gyratum?.

En 1881 Colcott Fox dio el nombre erythema gyratum
perstans a una dermatosis persistente y pruriginosa, carac-
terizada por lesiones eritematosas dispuestas en anillo.

En 1908 Wende llamé erythema figuratum perstans a

una entidad caracterizada por lesiones recurrentes y esca-



Kaminsky A. Eritemas figurados

mosas, a la que Darier, en 1916, denoming «eritema anular
centrifugo»®.

El término de por si es muy amplio, ya que abarca as-
pectos clinicos de dermatosis variadas, como lupus erite-
matoso, tifias, sarcoidosis, granuloma anular y psoriasis,
entre otras.

Epidemiologia

Es una afeccién infrecuente, sin predominio en ninguna
etnia o sexo. Puede presentarse a cualquier edad, con un
pico de incidencia en la quinta década de la vida**.

Se ha dado a conocer una forma familiar, denominada
eritema anular familiar, con un patrén de herencia autosé-
mico dominante. Esto sugeriria una susceptibilidad gené-
tica para desarrollar este tipo de respuesta inmune a varios
antigenos.

Etiopatogenia

Hay numerosas teorias sobre las causas de esta afeccién,
pero ninguna es concluyente. La mayoria se apoya en la
interaccién entre células inflamatorias, sus mediadores y
sustancias que actuarian como antigenos extrafos, los que
se difundirian a través de la piel®.

La accién de diversos factores —infecciones, fAirmacos,
alimentos, neoplasias, trastornos autoinmunes, endocrino-
patias y discrasias sanguineas, entre otros— seria responsa-
ble de esta patologia.

1. Infecciones: acariosis, Yersinia pestis, virus de Epstein-
Barr, molusco contagioso, Candida albicans, dermatofi-
tos, Escherichia coli, Pseudomonas aeruginosa, fiebre Q,
Mycobacterium tuberculosis e infecciones estreptoco-
cicas” .

2. Farmacos: salicilatos, piroxicam, antipalidicos, sales de
oro, estrégenos, diuréticos, cimetidina, terbinafina, pe-
nicilina, amitriptilina, ampicilina, vitamina K e hidroxi-
cloroquina®®.

3. Trastornos autoinmunes: dermatitis IgA lineal de la in-
fancia, lupus eritematoso, anemia hemolitica, artritis
reumatoide, poliarteritis crénica, tiroiditis de Hashimo-
to, pénfigo, penfigoide ampollar y dermatitis auto-
inmune por progesterona?*2’,

4. Alimentos: tomate, queso Roquefort (hongo Penicillium
del queso fermentado)?.

5. Tumores sélidos de ttero, mama, pulmén, ovario, recto,
tiroides, préstata y nasofaringe?*-31.

La erupcién cutinea puede ser una manifestacion pre-
coz, que desaparece después del tratamiento antineoplasico
y reaparece con la recurrencia del tumor. Por lo tanto, la

busqueda de una neoplasia en estos pacientes debe ser de
rutina. Sin embargo, se puede decir que la asociacién del
EAC con malignidad es rara.

6. Endocrinopatias: hipotiroidismo, hipertiroidismo32.

7. Discrasias sanguineas: leucemia linfocitica aguda, leuce-
mia mieloide aguda, poliglobulia, linfoma de Hodgkin,
linfoma no Hodgkin, mieloma multiple, histiocitosis
maligna y leucemia mieloide crénica-4,

8. Trastornos reumdticos: sindrome de Sjogren, poliartritis
crénica y crioglobulinemia mixta*.

9. Otros: colelitiasis, sindrome hipereosinofilico, sarcoido-
sis, policondritis atrofiante (PCA), embarazo, disprotei-
nemia, psoriasis, tratamientos inmunosupresores,
trastornos hormonales (antes y durante la menstrua-
cién), embarazo por alteracién en los niveles de la hor-
mona gonadotropina coridnica, idiopaticos, familiares
(4 miembros en tres generaciones)* .

En una gran proporcién de casos no se encontré un fac-
tor causal (EAC idiopitico).

Ciertas citoquinas, como el interferén (IFN) o el factor
de necrosis tumoral alfa (TNF-a) y la interleuquina (IL-2)
podrian desempefiar un papel en la aparicién de EAC,
como lo sugiere la desaparicién de las lesiones con la admi-
nistracién de IFN a#.

El buen resultado de etanercept en un caso también
apoya la hipétesis que sugiere una mediacion de Th1 con
niveles elevados de TNF-a y asociacién con citoquinas
proinflamatorias®.

Un aspecto no resuelto es el mecanismo por el cual las
lesiones migran a su periferia. Se piensa que las zonas de
inflamacién cutdnea reflejan la produccién local de citoqui-
nas proinflamatorias y péptidos vasoactivos. Sin embargo,
cémo y por qué este proceso se extiende centrifugamente
sigue siendo un enigma®'.

Clasificacion

En 1978 Ackerman se refirié al EAC como erythema gyra-
tum y distinguié —sobre todo en relacién con sus caracte-
risticas histolégicas— un tipo superficial y otro profundo.
El primero corresponde a la descripcién de Wende y el
segundo a la de Darier®.

Algunos autores cuestionan la existencia de esas dos
formas de presentacion. Segin Weyers et al no hay acuer-
do acerca de si son variantes, relacionadas o no, del mismo
proceso o si representan patrones no especificos o entida-
des clinico-patoldgicas especificas. Las diferencias de los
infiltrados en ambas formas son sustanciales. En el tipo
superficial el collarete descamativo es lo comun, asi como
algunas caracteristicas histolégicas —espongiosis, paraque-
ratosis, costras, edema de la dermis papilar e hiperplasia

Actas Dermosifiliogr. 2009;100:Supl. 2:88-109 89



Kaminsky A. Eritemas figurados

Figura 1. Eritema anular centrifugo (Wende).

epidérmica—. Otros hallazgos son del tipo profundo, como
el infiltrado en disposicién de manguito, la existencia de
melandéfagos, las alteraciones vasculares sutiles en la unién
dermoepidérmica y los queratinocitos necréticos aisla-
dos*.

La mayoria de los EAC de tipo superficial se pueden
distinguir por sus caracteristicas clinicas e histolégicas; los
del tipo profundo muestran signos sutiles de lupus erite-
matoso. Ninguno de los dos tipos estd asociado consisten-
temente con ninguna otra enfermedad sistémica. Dado
que tanto el tipo superficial como el profundo parecen no
estar relacionados, no debieran compartir el nombre.
Ziemer et al consideran que el término de EAC deberia
reservarse al tipo superficial, porque este parece ser una en-
tidad clinicopatoldgica especifica. Por el contrario, la ma-
yoria de los casos del tipo profundo parecen ser ejemplos
anulares de lupus eritematoso (LE) tamido y diagnosticar-
se como tal. Si los hallazgos van en contra del diagnéstico
sugieren utilizar un término descriptivo que no indique es-
pecificidad, como eritema figurado profundo®s.

Para Ziemer et al el EAC es un patrén de reaccién y no
una entidad clinicopatoldgica especifica. El diagnéstico
diferencial clinico e histolégico deberia llevar a considerar

al menos tres grupos principales de enfermedades: a) LE
tamido y otras formas de LE; b) dermatitis espongidtica,
ya sea subaguda o crénica, variantes exacerbadas de pitiria-
sis rosada o dermatitis por estasis, y ¢) menos frecuente-
mente pseudolinfoma, en particular pseudolinfoma
asociado a Borrelia®*.

Manifestaciones cutaneas

En la mayoria de los casos las lesiones son multiples, loca-
lizadas o generalizadas. Los sitios habituales de localiza-
cién son el tronco, la raiz de los miembros, los gliteos y los
muslos. En general no comprometen el cuero cabelludo,
las palmas, las plantas ni las mucosas. Comienzan con una
o mds pdpulas eritematosas o rosadas, de bordes poco defi-
nidos, que se expanden de forma centrifuga con aclara-
miento en la zona central. La expansién es rdpida, 2-3 mm
por dia, y las lesiones pueden alcanzar un didmetro de
10 cm o mds en pocas semanas. Algunas conservan el
aspecto de anillos y las mas grandes tienden a abrirse y
formar arcos de circulo. Al confluir originan figuras asimé-
tricas, circinadas y policiclicas, que después de un periodo
variable —semanas o meses— desaparecen y son remplaza-
das por elementos nuevos que siguen un curso similar.
Evolucionan por brotes, a veces subintrantes.

Ciertas caracteristicas clinicas permiten diferenciar los
tipos superficial y profundo. En el primero las lesiones en
general no son elevadas y en algunas puede haber una des-
camacién leve en el margen interno, con disposicién en
collarete, y a veces unas pocas vesiculas (figs. 1-4). En algu-
nos pacientes se observan brotes subintrantes, lo que hace
que algunas zonas, en especial en la raiz de los miembros,
adquiera una forma muy particular, con figuras concéntri-
cas comparables a una vista aérea del oleaje que llega en
ondas sucesivas a una playa (figs. 5 y 6). Suele observarse
aclaramiento central y, por lo general, no hay secuelas. Pue-
de haber prurito.

En el EAC profundo las lesiones tienen el borde exter-
no definido -3 a 10 mm de ancho— ligeramente infiltrado,
de aspecto urticariforme, no descamativo y en general no
pruriginoso. A medida que el proceso avanza las dreas resi-
duales pueden tornarse eritematovioldceas.

La evolucién del EAC es variable; las lesiones pueden
permanecer en el estado descrito durante meses o afios. Se
han relatado casos de més de 20 afios de duracién, aunque
lo mas comun es que dure de uno a dos afios.

Se ha comunicado el hallazgo de una forma anual recu-
rrente de EAC mds comun en mujeres (rango 2:1) en un
grupo de individuos de 16 a 83 afios con un promedio de
49 afos. Las lesiones se localizan en los miembros superio-
res e inferiores, y a veces en el tronco, pero la cara, las pal-
mas y las plantas se mantienen indemnes (figs. 7 y 8).
Aparece en los meses de primavera y verano, dura de
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Figura 2. Eritema anular centrifugo superficial (Wende).
Disposicion en collarete.

Figura 3. Eritema anular centrifugo superficial (Wende). Brotes
subintrantes.

15 dias a 5 meses y se resuelve de manera espontinea du-
rante el verano o el otofio. No se conoce la causa, quiza esté
vinculada con la temperatura, con reacciones a ciertas es-
pecies vegetales estacionales u hongos. No se relaciona con

Figura 4. Eritema anular centrifugo superficial (Wende) en nifia
de 6 anos.

Figura 5. Eritema anular centrifugo profundo (Darier).

la exposicion al sol, ya que respeta la cara y puede afectar las
zonas cubiertas. No hay ningin tratamiento efectivo®.

Histopatologia

En el EAC superficial las caracteristicas histopatolégicas
difieren en la zona eritematosa o en el collarete descamati-
vo. En la primera las alteraciones sélo se observan en la
dermis y consisten en un infiltrado perivascular moderado
que rodea los vasos sanguineos del plexo superficial. En él
predominan los linfocitos —a veces hay histiocitos— dis-
puestos «en manguito». En el borde descamativo la epider-
mis presenta espongiosis focal y zonas de paraqueratosis
con espongiosis subyacente o sin ella (fig. 9).

Los melanéfagos estin presentes en la dermis papilar de
las zonas pigmentadas residuales, que son sitios afectados
antes por el eritema en avance. Rara vez puede detectarse
espongiosis incipiente en la zona de avance.

En el EAC profundo no hay alteraciones epidérmicas;
en la dermis existe un infiltrado linfohistiocitico perivascu-
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Figura 6. Eritema anular centrifugo profundo (Darier). Areas
residuales violaceas.

lar con disposicién en manguito, moderadamente denso,
en plexos superficiales y profundos con invasion de la der-
mis reticular y leve edema de la dermis papilar (fig. 10).

Diagndstico diferencial

El eritema anular centrifugo debe diferenciarse de otras
formas de eritemas figurados y de otras dermatosis, como
la pitiriasis rosada, la dermatitis seborreica, la eccemadtide, la
parapsoriasis en gotas, el linfoma cutdneo, la sifilis, la mi-
cosis fungoide, el granuloma anular, la psoriasis anular, la
lepra, la infiltracién linfocitica benigna, la urticaria, la sar-
coidosis anular, la erupcién por farmacos, la tifia corporis, el
LE discoide, el penfigoide ampollar y el pénfigo®.

Tratamiento

No hay un tratamiento especifico para esta enfermedad.
Lo mds importante es encontrar la causa subyacente.

Figura 7. Eritema anular centrifugo profundo (Darier).

Se han empleado corticosteroides tépicos y derivados de
coaltar. Si hay prurito, la utilidad de los antihistaminicos
para calmarlo es relativa. Los tratamientos tépicos no es-
tan indicados. Los corticosteroides sistémicos se utilizan
en casos especiales, debido a que ejercen un efecto supresor
que dura lo que la accién del farmaco, pero reaparece si se
los suspende.

En algunas ocasiones la administracién empirica de
antibidticos, antimicéticos y metronidazol ofrece buenos
resultados®®.

En casos aislados se han empleado terapéuticas varia-
das, como interferdén alfa, calcipotriol y tacrolimus al
0,1%°%7->? También se ha utilizado etanercept en dosis de
25 mg dos veces por semana, con un resultado del 95 %
de resolucién de todas las lesiones después de 4 semanas de
tratamiento durante 6 meses. Después de la suspension
del firmaco se observé una recidiva gradual de las lesio-
nes en los dos meses subsiguientes. Se repiti6 el trata-
miento y el paciente estuvo libre de enfermedad durante
6 meses®’.
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Figura 9. Eritema anular centrifugo superficial (Wende). Dermis:
infiltrado perivascular moderado con disposiciéon en manguito.
Epidermis: en el borde descamativo se observa espongiosis
focal y zonas de paraqueratosis (HE x20).

La combinacién tépica con calcitriol, un andlogo de la
vitamina D3, y rayos ultravioleta B de 311 nm de banda
estrecha fue efectiva y se considera una alternativa a los
corticosteroides®’.

Figura 10. Eritema anular centrifugo (Darier). Dermis: infiltrado
linfohistiocitario con disposiciéon en manguito en plexos
superficiales y profundos (HE x10).

Eritema gyratum repens

E1 EGR es una afeccién paraneoplasica. En alrededor del
80% de los casos se relaciona con malignidades internas,
en su mayoria cincer de pulmén. Las lesiones desaparecen
con el tratamiento de la neoplasia y pueden reaparecen con
la recidiva o las metdstasis.

Aspectos histéricos

En 1953 Gammel describi6 una erupcién cutinea en el
tronco y las extremidades de una mujer de 55 afios con car-
cinoma de mama. La erupcién comenzé a empalidecer
48 horas después de la mastectomia y desaparecié por
completo a las 6 semanas. La lesiones eran pruriginosas,
descamativas y se asemejaban a la veta nudosa de la made-
ra de ciprés®.

Epidemiologia

Es una afeccién infrecuente de mayor incidencia en el sexo
masculino (2:1). Puede presentarse a cualquier edad
(16-75 afios) con un promedio de 63 afios, en pacientes de
raza blanca®>. Hasta el presente se han comunicado no mis
de 60 casos®.

Etiopatogenia

Se han formulado multiples hipétesis; sin embargo, la cau-
sa continda sin conocerse’.

Para Gammel las proteinas del tumor subyacente pro-
ducen alergenos endégenos que originan una reaccién de
hipersensibilidad a los antigenos tumorales.
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Holt y Davies demostraron la existencia de depdsitos
inmunofluorescentes de IgG y C3 en la zona de la mem-
brana basal (BMZ), tanto en la piel afectada como en la no
afectada, lo que sugiere una patogenia de base inmunitaria.
Propusieron al menos tres mecanismos patogénicos posi-
bles: a) los antigenos del tumor pueden provocar una reac-
cién cruzada con antigenos endégenos de la piel; b) los
productos del tumor pueden alterar ciertos antigenos de la
piel y hacerlos susceptibles a un ataque inmunitario y, en
consecuencia, los complejos antigeno-anticuerpo tumora-
les pueden originar depésitos cutdneos; c) una tercera ex-
plicacién posible podria ser el depdsito en la piel de
inmunocomplejos preformados, derivados de antigenos
tumorales y anticuerpos dirigidos contra ellos®2.

Caux et al informaron de que la inmunofluorescencia
directa revela la existencia de depdsitos granulares de in-
munoglobulinas en la zona de la membrana basal, en la
piel y en el tumor pulmonar. La inmunoelectromicroscopia
directa mostré que los depdsitos inmunes se localizan justo
debajo de la limina densa. La inmunofluorescencia indi-
recta revel anticuerpos anti-BMZ circulantes. Los estu-
dios inmunohistoquimicos permitieron demostrar que
estos hallazgos son mds intensos en la piel afectada y en el
tumor pulmonar que en los tejidos normales®.

Manifestaciones cutaneas

Se presenta en bandas anulares, concéntricas y eritemato-
sas, localizadas principalmente en el tronco y en las extre-
midades (fig. 11). Las manos, los pies y la cara, por lo
general, permanecen indemnes. Son centenares de arcos y
ondas concéntricas que recuerdan el dibujo de la veta de la
madera o la piel de la cebra. Su aspecto es serpiginoso, sus
bordes son netos y eritematosos, a veces levemente pig-
mentados y descamativos, excepcionalmente palpables y
marcan la extensién de la afeccion.

Las lesiones se inician en el tronco y crecen con rapidez,
hasta 1 cm/dia; suelen confluir y configurar una verdadera
eritrodermia, pero también pueden ser lesiones aisladas.
Enun 16 % de los casos se asocian con hiperqueratosis pal-
moplantar y prurito de intensidad variable.

Puede observarse hiperqueratosis ungular y onicolisis.
Los tumores con los que se asocia son, en orden de fre-
cuencia descendente, pulmonar, mamario, gistrico, de ve-
jiga, uterino, de cérvix, prostitico, de ano, de lengua,
hipofaringeo, mieloma multiple y melanoma maligno.

En la mayoria de los casos la erupcién se presenta de un
mes a 6 afios antes que los sintomas tumorales, pero en una
minoria de casos se manifiesta de manera simultinea, o
hasta 9 meses después de la deteccién del tumor3?.

Las asociaciones mds frecuentes son con el cdncer de
pulmén (32 a 40%), de eséfago (8%) y de mama (6 %), se-
guidos por los de tracto gastrointestinal, de vejiga, de ttero,

de cérvix, de préstata, de ano, de lengua, de hipofaringe,
mieloma multiple y melanoma maligno.

Algunos casos esporadicos (4 %) correspondieron a suje-
tos con dermatosis no neopldsicas. En ciertas ocasiones
algunas afecciones cutineas adoptan caracteristicas clinicas
semejantes al EGR, como el LE, el eritema migratorio ne-
crolitico, la eritroqueratodermia wariabilis, 1a pitiriasis ru-
bra pilaris, la psoriasis, la psoriasis pustulosa, el penfigoide
ampollar y la urticaria vasculitis, entre otras®*7°.

Otras enfermedades subyacentes no malignas también
fueron asociadas con EGR, como la tuberculosis y el sin-
drome de Sjogren”73.

También se ha observado en individuos sanos sin enferme-
dad o malignidad subyacente®”7+7.No obstante, el diagnésti-
co del EGR debe alertar sobre la existencia de una neoplasia.

Histopatologia

Las alteraciones histolégicas no son especificas y se encua-
dran dentro de las formas superficiales de eritemas figura-
dos. Se observa hiperqueratosis moderada, paraqueratosis
y espongiosis. También se ha informado de acantosis, ta-
pones foliculares y licuefaccion de células basales. En la
dermis superficial hay vasodilatacién capilar, con infiltra-
dos perivasculares linfohistiocitarios y a veces eosinéfilos.
Suele observarse edema del endotelio vascular y de la der-
mis papilar y, de forma ocasional, melanéfagos. Los pocos
estudios de inmunofluorescencia directa e indirecta han
dado resultados variados y controvertidos®!.

Diagnéstico diferencial

Dentro de las entidades cuyo diagnéstico debe diferenciar-
se del de EGR se encuentran el eritema crénico migrans, el

Figura 11. Eritema gyratum repens. Gentileza del Dr. Alberto
Cardoso, Algoas-Brasil.
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EAC y el eritema marginado; también el LE gyrasum re-
pens, el eritema gyratum simil repens, el eritema gyratum
repens —episédico en la ictiosis, erupcién figurada en el
penfigoide ampollar— y otras dermatosis que pueden pre-
sentarse de forma atipica.

Evolucion y tratamiento

Es importante reconocer esta manifestacién paraneoplasi-
ca, ya que puede ser una oportunidad de diagnosticar y tra-
tar temprano el tumor maligno asociado. La erupcién es
crénica y el tratamiento de la neoplasia visceral determina
la involucién de las lesiones cutdneas en pocos dias; pero
puede reaparecer con la recidiva o la metéstasis neopldsica.

Las manifestaciones cutdneas no se asocian con ninguna
complicacién especifica ni conducen a la muerte. Esta ulti-
ma se debe a la enfermedad de base.

Eritema migrans — enfermedad de Lyme
Definicion

E1 EM o eritema crénico migrans es la manifestacién ini-
cial y distintiva de la enfermedad de Lyme (EL).

La EL es una afeccién multisistémica, mediada por me-
canismos inmunitarios, que cursa con alteraciones cutineas
y sintomas generales. El hombre adquiere la enfermedad
por la picadura de la garrapata (Ixodes) infectada por la es-
piroqueta Borrelia burgdorferi®.

Datos historicos

Afzelius, en 1909, y Lipschutz, en 1913, describieron un
mismo proceso que este Ultimo denominé eritema crénico
migrans®l.

En 1930 Hellerstrom informé del caso de un paciente
con eritema crénico migrans y meningitis; después se die-
ron a conocer 5 casos mas’®77,

En 1948 Lennhoff dio a conocer el hallazgo de espiro-
quetas en biopsias de lesiones de ECM, como también de
pitiriasis rosada, eritema multiforme y otras enfermedades
cutdneas. Sin embargo, esto no se reprodujo en investiga-
ciones posteriores, por lo que tales hallazgos se considera-
ron artefactos de la técnica. A pesar de esto Hollstrém
comenz6 a tratar con antibidticos a los pacientes con
ECM787.

En 1955 tres investigadores se implantaron, en la piel
del antebrazo, dermis de una biopsia tomada del borde ac-
tivo de una lesién —con diagnéstico clinico e histolégico—
de un paciente con ECM de 4 meses de evolucién. Las
manifestaciones tipicas de ECM aparecieron en los tres

investigadores entre los 6 y los 19 dias que siguieron al im-
plante. Ademis, la lesion de antebrazo de uno de ellos fue
transferida al otro antebrazo, a los antebrazos de los otros
dos y a un cuarto sujeto. En todos los casos las lesiones se
reprodujeron y desaparecieron de 2 a 4 dias después del
tratamiento con 1,2 a 1,6 millones de unidades de penici-
lina. Todos estos resultados fueron confirmados, lo que ter-
miné por demostrar la naturaleza infecciosa del ECIM7750,

En 1970, en los Estados Unidos, se informé del primer
caso asociado a sintomas neurolégicos®. En 1976 Steere et
al dieron a conocer casos de pacientes con lesiones de
ECM, aparecidas durante el verano, y enfermedad multi-
sistémica, como artritis y, con menos frecuencia, alteracio-
nes neurolégicas o cardiacas®.

La aparicién, en la ciudad de Lyme, Connecticut, de un
grupo de pacientes con este tipo de lesiones cutdneas y
asociaciones sistémicas dio el nombre a esta entidad®2.

En 1982 el entomdélogo William Burgdofer aislé una
espiroqueta del tubo digestivo de una garrapata (Ixodes
dammini) y sospeché que podria ser el agente causal; tiem-
po después encontré estos microorganismos en lesiones
cutineas de conejos picados por garrapatas infectadas. Es-
piroquetas similares se aislaron de la sangre y el liquido
cefalorraquideo de enfermos de Lyme y pasaron a denomi-
narse Borrelia burgdorferi®.

Epidemiologia

La EL o borreliosis de Lyme, enfermedad transmitida por
un artrépodo, es mds frecuente en los Estados Unidos y
Europa, en especial en la peninsula escandinava y en Euro-
pa central 828485,

En los Estados Unidos la tasa de incidencia es de 5,2 por
100.000 habitantes. Afecta a personas de cualquier sexo y
edad, con mayor frecuencia entre 0 y 14 afios, y entre 40 y
78 afios. Aunque puede aparecer en cualquier momento
del afio, la mayoria adquiere este trastorno en el verano y
en los primeros meses del otofio, que es cuando las picadu-
ras de insectos son mds frecuentes.

Etiopatogenia

El agente responsable es Borrelia. De este microorganismo
se conocen varias especies (B. burgdorferi sensu stricto, B.
garinii, B. afzeli) denominadas en conjunto B. burgdorferi
sensu lato complex, distribuida en todo el mundo. B. afzelii'y
B. garintii se encuentran principalmente en Europa. Se
transmite al hombre por la picadura de garrapatas de los
géneros Ixodes y Amblyomma. La espiroqueta se transfiere
si la garrapata permanece adherida entre 24 y 72 horas.
Muchos pacientes con borreliosis de Lyme no recuerdan
haber sido picados, ya que la garrapata se desprende de
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forma espontdnea y las picaduras son indoloras; sélo el
14 al 32% de los pacientes refieren la picadura como ante-
cedente.

El principal reservorio de B. burgdorferi son los roedo-
res. También se conocen otros vectores, como los tibanos y
los mosquitos, asi como otra forma de adquirir la enferme-
dad mediante el contacto directo con liquidos corporales
de animales infectados. Sin embargo, los casos de borrelio-
sis de Lyme adquirida por mecanismos distintos de la pi-
cadura de la garrapata son extremadamente raros®.

Se ha relatado la transmisién transplacentaria al feto en
mujeres infectadas durante el primer trimestre del emba-
razo.

Tras su ingreso, B. burgdorferi puede migrar hacia el ex-
terior de la piel, lo que produce el eritema migratorio, o
diseminarse a otros érganos por via hemadtica y linfatica;
tiene un tropismo especial por el tejido cutdneo, el sistema
nervioso y las articulaciones.

El principal factor de riesgo es la permanencia en zo-
nas boscosas, lo que ha motivado que en algunos paises se
la declare enfermedad profesional relacionada con la ac-
tividad de lefiadores, guardabosques, agricultores y gana-
deros.

Se ha demostrado la existencia de anticuerpos anti-espi-
roquetas, ademds mediante microscopia electrénica se de-
tectaron cuerpos similares a los de este microorganismo,
libres en el citoplasma y dentro de los fagolisosomas.

Se detecté B. burgdorferi tanto en la zona periférica
como central del ECM. Una vez que las lipoproteinas de
las espiroquetas entran en el cuerpo, pueden desencadenar la
respuesta del sistema inmune innato, con citoquinas
producidas por macréfagos, y la de células T' (Th1) como
parte del sistema inmune adaptativo. Millegger et al, quie-
nes intentaron identificar los mecanismos patogénicos de
la dermatoborreliosis, encontraron citoquinas proinflama-
torias, interferén gamma y citoquinas antiinflamatorias
(interleuquina 10) en el infiltrado perivascular de células T
y macréfagos en pacientes que sélo presentaban lesiones
cutdneas de ECM. En otros con ECM mis signos y sinto-
mas asociados, como cefaleas, hipertermia, artralgias y
mialgias o fatiga se hallaron un gran nimero de macréfa-
gos y se observé una fuerte expresién de citoquinas proin-
flamatorias derivadas de macréfagos (TNF-a, IL-1B ¢
IL-6). La persistencia de espiroquetas en la piel largo
tiempo después de la picadura puede deberse a la falta de
produccién de interferén gamma, lo que podria expresar
una respuesta inmune no efectiva. La conclusién de los
autores es que la activacién de citoquinas proinflamatorias,
en particular el interferén gamma, parece ser importante
para el control de la infeccién por espiroquetas®.

La artritis, la carditis y la meningoencefalitis tienen un
origen inmunitario, debido al depésito de inmunocomple-
jos circulantes que producirian la activacién del comple-
mento.

Manifestaciones clinicas

La infeccién del ser humano por B. burgdorferi puede pro-
ducir eritema cutineo, compromiso cardiaco, artritis y ma-
nifestaciones neuroldgicas.

En las manifestaciones clinicas de la EL —al igual que en
otras enfermedades por espiroquetas— hay tres estadios cli-
nicos; la borreliosis temprana incluye los dos primeros y la
tardia el tercero®.

No hay una secuencia temporal uniforme en el desarro-
llo de todos los estadios, ya que la infeccién a veces no se
manifiesta hasta etapas avanzadas.

Infeccion temprana localizada

El eritema migratorio, caracteristica principal de la EL, se ob-
serva en el 60-80% de los pacientes; comienza en el sitio de la
picadura, pero en ocasiones esta puede pasar inadvertida.

El periodo de incubacién varia de 3 a 32 dias. Suele ini-
ciarse como una mdcula eritematosa pequefia que luego se
convierte en pdpula y se extiende de manera uniforme.
Puede permanecer asi hasta su curacién; no obstante, en la
mayoria de los casos se expande de forma centrifuga con
curacién central, lo que da un aspecto de anillo indurado
sin descamacion y con centro claro (fig. 12).

El didmetro del eritema migratorio varia desde varios
milimetros hasta 20 o 30 cm; el tamafio de la lesién se re-
laciona con la duracién de la infeccién. La banda periférica
suele estar delimitada y su didmetro es de 0,5 a 1 cm.

Lalesion cldsica es circular, pero se pueden observar for-
mas elipticas o irregulares; desaparece en algunas semanas
o meses. Puede localizarse en cualquier parte del cuerpo,
pero con mayor frecuencia en el tronco, los miembros infe-
riores y los superiores; en los nifios es comun en la cara.

Otras veces puede adoptar aspectos atipicos, con ampo-
llas, lesiones hemorragicas o escamosas, eritemas pequefios
o edema localizado sin eritema en el sitio de la picadura®.
Puede pasar inadvertida, ya que es asintomdtica; sin em-

Figura 12. Eritema migrans.
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bargo, muchas veces los pacientes experimentan prurito,
irritacién, calor local o disestesias®8-%,

En estos casos las lesiones por lo general desaparecen
dentro del mes o en dos o tres dias con tratamiento.

Aunque, en general, el EM es solitario, en el 6 al 48% de
los casos puede haber varias lesiones que representan la di-
seminacién de B. burgdorferi desde el EM original a otros
sitios de la piel, por via sanguinea o linfitica. Las lesiones
por diseminacién del microorganismo aparecen dias des-
pués de la inicial, son mds pequefias y en general la tenden-
cia a tener un centro claro es mayor. Son asintomdticas y
pueden aparecer en cualquier lugar del tegumento, excepto
en palmas, plantas y membranas mucosas”®.

E1 EM puede ser una reaccién de hipersensibilidad a las
proteinas salivales de la garrapata; en estos casos las lesio-
nes aparecen horas después y se resuelven con rapidez.

Infeccion temprana diseminada

Dias o pocas semanas después del comienzo del eritema
migratorio el microorganismo se disemina por via hema-
tica a diferentes lugares. La afeccién cutdnea se acompafia
a menudo de cefalea intensa, rigidez leve en el cuello, fie-
bre, escalofrios, nduseas, vémitos, dolor musculoesquelético
migratorio, artralgias, malestar general y fatiga; con menor
frecuencia se presentan linfadenopatias regionales, esple-
nomegalia, hepatitis, dolor faringeo, tos seca, conjuntivitis
o hinchazén testicular. Con excepcion de la fatiga (54%) y
la letargia (44 %), que suelen ser constantes, los otros sig-
nos son intermitentes y cambiantes® 1.

En 1950 Hellerstrém informé de la asociacién con me-
ningitis, que suele tener un curso benigno. Los sintomas
sospechosos de irritacién meningea pueden aparecer tem-
prano, cuando hay eritema migratorio, pero no suelen acom-
pafiarse de alteraciones en el liquido cefalorraquideo ni
déficits neurolégicos objetivos; varias semanas o meses des-
pués suelen manifestarse las alteraciones neurolégicas en
forma de meningitis, encefalitis o parélisis facial bilateral®.

Una semana después de la infeccién un 8% de los pa-
cientes presenta afectacién cardiaca, que consiste en distin-
tos grados de bloqueo auriculoventricular o miopericarditis
aguda, o ambos trastornos.

En esta fase es frecuente el dolor musculoesquelético en una
o mis articulaciones al mismo tiempo; se caracteriza por ser
migratorio y cursar sin hinchazén articular; dura horas o dias.

En esta etapa se presentan manifestaciones cutineas si-
milares al eritema migratorio inicial, pero las lesiones son
mds pequefias, monosintomadticas y contienen espiroquetas
viables, a pesar de no estar asociadas con la picadura.

Infeccion tardia persistente

Meses después del comienzo de la infeccion el 60% de los
pacientes no tratados presentan artritis. Son tipicos los ata-

ques intermitentes de artritis oligoarticular de grandes ar-
ticulaciones, en especial las rodillas, que duran semanas o
meses en la misma articulacién; también se pueden com-
prometer articulaciones pequefias y tejidos periarticulares.
Se observa inflamacién dolorosa, calor, eritema local y co-
leccion liquida®.

El compromiso neurolégico crénico es menos frecuente;
algunas veces se presenta tras largos periodos de infeccién
latente. La forma mds comun es una encefalopatia sutil
que afecta la memoria, el estado de 4nimo o el suefio,
acompafiada por polineuropatia axonal, con parestesias
distales y dolor radicular.

Las manifestaciones cutineas tardias son la acroderma-
titis crénica atrophicans y el linfocitoma por borreliosis. La
primera se ha asociado fundamentalmente con la infeccién
por B. afzelii en Europa y Asia. Se observa en mujeres an-
cianas; las lesiones cutdneas, que suelen localizarse en las
extremidades, se inician de manera insidiosa con un cam-
bio de coloracién rojizo-violdceo y con el paso de los afios
se tornan escleréticas o atréficas’™.

Ellinfocitoma, que es infrecuente, es mds comun en ni-
fios. Dura de promedio de un mes hasta dos afios y en el
70% de los pacientes se asocia con HLA-DRW2%.

Histopatologia

En el EM la epidermis estd indemne; en la dermis el ha-
llazgo mds comun es un infiltrado perivascular superficial,
profundo e intersticial, compuesto por linfocitos y algunas
células plasmaticas. También puede haber infiltrados con
un nimero variable de células plasmaticas y eosindfilos.

Las espiroquetas se pueden visualizar en la epidermis y
en la dermis con la tincién de Warthin-Starry, en especial
si la biopsia proviene de la zona periférica de la lesién.

Diagndstico

En la mayoria de los casos de EM las caracteristicas clini-
cas y la evolucién del eritema son suficientes para formular
el diagnéstico. En los pacientes con manifestaciones atipi-
cas son importantes los antecedentes de exposicién y los
factores de riesgo.

Las caracteristicas inespecificas de la histopatologia o
los titulos elevados de anticuerpos séricos contra B. burg-
dorferi, detectados por el método de ELISA, o ambos ha-
llazgos, no son concluyentes, ya que son posibles los falsos
positivos por reacciones cruzadas con otros agentes (espi-
roquetas, virus y enfermedades autoinmunes). La serone-
gatividad no excluye el diagnéstico, debido a que los
pacientes con eritema migratorio no complicado son sero-
negativos. Sin embargo, las pruebas serolégicas para el
diagnéstico en el linfocitoma cutis (aproximadamente 90 %
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positivas) y en la acrodermatitis (100% positivas) son de-
terminantes®.

Enla EL el diagnéstico debe confirmarse mediante se-
rologia (Western blot) y por cultivo de Borrelia de las biop-
sias cutdneas®.

Para detectar ADN especifico de B. burgdorferi se ha
utilizado la reaccién en cadena de la polimerasa (PCR). Es
un método de una elevada sensibilidad y especificidad de-
bido a que puede detectar segmentos génicos especificos
de cada especie, como también segmentos génicos com-
partidos por el grupo completo de B. burgdorferi sensu
lato®9%.

Diagndstico diferencial

Comprende varias afecciones: granuloma anular, erisipela,
epidermoficias, erupciones fijas por fairmacos, LE, derma-
tomiositis, EGR y reacciones inespecificas a picaduras de
insectos o garrapatas.

Las lesiones multiples se deben diferenciar del sindrome
de Sweet y del eritema multiforme. Los exdmenes histol6-
gicos facilitan el diagnéstico.

Tratamiento

En todos los pacientes el tratamiento con antibiéticos per-
mite eliminar la espiroqueta y, en consecuencia, prevenir
las secuelas tardias.

La eficacia de la penicilina para el tratamiento del EM
fue demostrada en la década de 1950 por Hellestrém y
después por Wagner y Zina et al?1%,

También se han demostrado buenos resultados con lin-
comicina, ampicilina y eritromicina.

Doxicilina oral, que también se mostré efectiva en la in-
feccion por Anaplasma phagocytophilum, que a veces coexis-
te con la borreliois, es de eleccidn, al igual que la
amoxicilina y la cefalexina. El tratamiento del EM dura
dos semanas; el del lifocitoma cutis 3-4 semanas y el de la
acrodermatitis por lo menos 4 semanas. En adultos el EM
se trata con doxicilina y en nifios con amoxicilina.

En la mujer con EL activa y embarazada es obligatorio
el tratamiento agresivo con terapia antibidtica intravenosa.
Si el cuadro se limita a manifestaciones cutdneas, sin evi-
dencia de enfermedad sistémica, puede administrarse me-
dicacién por via oral.

Durante el seguimiento de la EL para evaluar la eficacia
del tratamiento se efectian con frecuencia eximenes de
seguimiento serolégico. Sin embargo, en diversos estudios se
demostré que el titulo de anticuerpos después de la tera-
pia es impredecible y variable; ademds no se correlaciona
con el curso clinico ni con la forma de tratamiento antibié-
tico empleado. La persistencia de titulos de anticuerpos

IgG e IgM no indica el fracaso del tratamiento, por lo que
esta determinacién no se recomienda en el seguimiento de
los pacientes con dermatoborreliosis (EM, lifocitoma por
borreliosis, acrodermatitis crénica asrophicans). En conse-
cuencia, el seguimiento debe ser principalmente clinico,
porque tanto los estudios serolégicos como el cultivo de
Borrelia sensu lato y la PCR no son concluyentes para eva-
luar los resultados terapéuticos®”%.

Eventualmente puede haber recurrencias, ya que la EL
no deja inmunidad.

Es importante la prevencién, en especial entre los habi-
tantes de zonas boscosas y pastizales. Se deben emplear
repelentes, revisar la piel del hombre y de los animales do-
mésticos, extraer las garrapatas adheridas y, si es posible,
efectuar la deteccién de espiroquetas. Se recomienda usar
prendas de colores claros con mangas y pantalones largos,
zapatos cerrados o botas.

Eritema marginado

Es un eritema anular que se manifiesta en los pacientes
con fiebre reumitica (FR) activa y constituye uno de los
criterios mayores de Jones para el diagndstico de esta ulti-
ma enfermedad, adoptados en 1992 por la American Heart
Association'0102,

Los criterios mayores son carditis, poliartritis migrato-
rias que afectan a grandes articulaciones, corea de Syden-
ham, eritema marginado y nédulos subcutdneos, pequefios
y dolorosos sobre superficies dseas.

Los criterios menores clinicos y de laboratorio son fiebre
reumdtica o enfermedad cardiaca previa, artralgia, eritrose-
dimentacién y proteina C reactiva elevadas, leucocitosis e
intervalo P-R prolongado en el electrocardiograma.

También es importante la evidencia de infeccién estrep-
tocoeica: incremento de los titulos de ASLO (anticuerpos
antiestreptolisina O), cultivo de fauces positivo para Strep-
tococcus del grupo Ay fiebre escarlatina reciente.

Para el diagnéstico de FR es necesario que haya dos cri-
terios mayores y uno menor acompafiado de alteraciones
de laboratorio.

El eritema marginado (EM) se asocia con carditis, sobre
todo en nifios, y de forma ocasional con artritis reumdtica
juvenil, septicemia y farmacodermias.

Datos historicos

En 1831 Bright denomind roseola annulata a las lesiones
policiclicas anulares que se asocian con FR. En 1877 Bes-
nier les puso la denominacién «eritema marginado en pla-
cas»; en 1922 Lehndorft'y Leiner llamaron a estas lesiones
«eritema anular reumdtico»; por dltimo, en 1938 Keil las
llamé «eritema marginado reumatico!%».
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Epidemiologia

La FR aguda se asocia con infecciones faringeas por es-
treptococo betahemolitico del grupo A y aparece en
aproximadamente el 3% de las personas no tratadas. Se
presenta en pacientes de cualquier edad, con un pico entre
los 5 y los 15 afios, sin predominio por el sexo. El eritema
marginado estd presente en alrededor del 10% de los pa-
cientes con fiebre reumdtica activa y también se puede ob-
servar después de infecciones estreptocdcicas sin evidencia

de FR aguda.

Patogenia

No se conoce el mecanismo exacto por el que aparecen las
lesiones cutdneas. Se presume la existencia de una respues-
ta inmune anormal a uno o mds antigenos asociados al
Streptococcus betahemolitico del grupo A.

Se cree que la liberacién de mediadores aumentaria la
vasodilatacién y la permeabilidad, de manera similar a lo
que ocurre con los responsables del desarrollo de la urtica-
ria cldsica. Sin embargo, la ausencia de prurito y la migra-
cién de lesiones individuales sugieren que los dos procesos
no son idénticos.

Manifestaciones cutaneas

Son sintomaticas. Por lo general aparecen en pacientes con
carditis —la manifestacién mds importante de la FR—y pre-
ceden el compromiso articular. Comienzan como mdculas
o péapulas eritemato-rosadas, planas (eritema circinatum) o
ligeramente elevadas (eritema marginatum), que se extien-
den de forma centrifuga con centro pélido o hipopigmen-
tado. También aparecen como lineas rojas delgadas
formando anillos, completos o incompletos, que constitu-
yen figuras policiclicas (fig. 13). Estas lesiones aparecen en
ondas en el tronco, las axilas y la zona proximal de las ex-
tremidades y con menor frecuencia también en la cara
(fig. 9). Cada lesién migra y se extiende con rapidez de 2 a
12 mm en unas 12 horas y, tras un periodo que varia de
pocas horas a varios dias, desaparece. Puede ser una lesién
aislada, pero en general son varias y a veces forman placas;
se diseminan con rapidez y tras algunas semanas pueden
recurrir. Aparecen en cualquier momento de la enferme-
dad, incluso después del episodio agudo de FR.

Se inician mds a menudo por la tarde, por lo general
acompaifiadas por fiebre, y la induccién de vasodilatacién
cutdnea puede hacerlas mds visibles. Los nédulos subcuta-
neos —otra manifestacién cutdnea de la FR— se localizan
sobre las prominencias dseas en pacientes con enfermedad
de larga duracién y son raros al comienzo de la misma.

Histopatologia

Los hallazgos no son especificos y no hay alteraciones epi-
dérmicas. En la dermis hay un infiltrado intersticial y peri-
vascular en el que predominan neutréfilos; estos también
pueden formar varios focos de colecciones pequefias en la
zona papilar. En los estadios tardios puede haber extrava-
sacién de eritrocitos. La inmunofluorescencia directa para
inmunoglobulinas y complemento es negativa. No se ob-
serva vasculitis'®. La histopatologia es til en el diagnésti-
co precoz de la FR para excluir otros procesos.

Diagndstico

El diagnéstico es clinico y estd relacionado con los otros
signos y sintomas de la fiebre reumatica.

Diagndstico diferencial

Es importante efectuar el diagnéstico de la enfermedad
de base. El eritema marginado debe diferenciarse de otros
eritemas figurados, como también de urticaria, derma-
toficias, granuloma anular, eritema multiforme y erupcio-
nes alérgicas.

Tratamiento

No hay tratamiento especifico para las manifestaciones cu-
tineas de la FR.

Eritema necrolitico migratorio

Es una dermatosis infrecuente. Forma parte del sindrome
del glucagonoma en pacientes con tumores de células alfa

Figura 13. Eritema marginado.
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2. Si bien estos se localizan principalmente en los islotes
del cuerpo y la cola del pdncreas, también pueden presen-
tarse en todo el 6rgano e incluso en el duodeno!®.

Datos historicos

En 1942 Becker et al describieron el eritema necrolitico
migratorio (ENM) en una mujer que presentaba un tumor
de las células alfa del pancreas, glucagén sérico elevado e
hipoaminoacidemia significativa.

En 1966 se demostré el potencial hiperglucémico del tu-
mor, en cuyo interior se detectaron niveles altos de glucagén.

En 1979 Mallison et al denominaron «sindrome del
glucagonoma» al tumor de las células alfa del pancreas aso-
ciado con erupcién cutineal®.

Epidemiologia

El glucagonoma es un tumor neuroendocrino infrecuente
(1 caso/20-200 millones), lo que representa alrededor del
49 de los tumores endocrinos intestinales'%.

La edad de presentacién es de 50 a 70 afios. E1 16 % de
los casos corresponden a menores de 40 afios. A partir
de los 45 afios es mds frecuente en mujeres.

Etiopatogenia

La etiopatogenia de los cambios cutdneos se desconoce.
No se ha probado que sean efectos directos del glucagén,
pero las deficiencias de cinc, dcidos grasos y aminodcidos
son posibles factores desencadenantes®-1%%,

Manifestaciones cutaneas

El ENM comienza con pépulas eritematosas que conflu-
yen y se diseminan superficialmente. En el centro de las
lesiones aparecen vesiculas, pustulas, ampollas, erosiones y
costras, que dejan hiperpigmentacién posinflamatoria.

Se localiza con mayor frecuencia en la regién periorifi-
cial de la cara y en dreas intertriginosas, en particular en la
ingle y en la regién perigenital; también se aloja en zonas
pretibiales (tobillos y pies), asi como en los pulpejos de los
dedos (fig. 14).

En los pacientes con sindrome del glucagonoma hay
otras manifestaciones clinicas, como diabetes, pérdida de
peso, diarrea, malabsorcién, anemia, estomatitis, fenéme-
nos de tromboembolismo y alteraciones digestivas y neu-
ropsiquidtricas. Otras manifestaciones mucocutineas son
queilitis angular, glositis, estomatitis, ufias distroficas y caida
de cabello0.

La erupcién cutdnea es un marcador temprano de enfer-
medad neopldsica, con importancia diagndstica en aquellos
pacientes con tumores benignos o de crecimiento lento.

Otras patologias que pueden estar asociadas con el
ENM son la enfermedad celiaca, la fibrosis quistica, la he-
patitis y la pancreatitis, entre otras. También puede haber
otros tumores, como el hepatocarcinoma, el carcinoma
bronquial y el adenocarcinoma de yeyuno.

Histopatologia

El hallazgo caracteristico es la necrosis epidérmica superfi-
cial en el tercio superior de la epidermis. En el estrato c6r-
neo hay despegamiento superficial con formacién de
hendiduras, lo que confiere el aspecto tipico «en bandera».
En las capas superficiales se observa hiperqueratosis, orto-
queratdsica o paraqueratdsica, y abscesos con neutréfilos.
Hay edema y acantosis irregular con hiperplasia de células
basales. En la dermis se observa un infiltrado inflamatorio
perivascular moderado con predominio linfociticol0¢111,

Diagnéstico

Lo determina la deteccién del exceso de glucagén en la
sangre (mds de 1.000 ng/l en ayunas) mediante radioin-
munoensayo con anticuerpos dirigidos contra la secuencia
carboxiterminal de aminodcidos del glucagén.

El tumor se puede localizar por ultrasonido, tomografia
computarizada, resonancia magnética y angiografia selec-
tiva. Hace poco tiempo también comenzé a utilizarse la
gammagrafia selectiva con somatostatina y octre6tido!®.

Diagnéstico diferencial

Incluye la necrélisis epidérmica téxica, el pénfigo folidceo,
la psoriasis grave, la acrodermatitis enteropdtica y el erite-
ma multiforme.

Figura 14. Eritema necrolitico migratorio.
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Tratamiento

Con la extirpacién quirdrgica del tumor pancredtico pri-
mitivo se cura el 30 % de los pacientes, a lo que sigue la
desaparicién completa de las lesiones cutdneas. Los corti-
coides tépicos son de utilidad en la preparacién previa al
procedimiento quirdrgico.

La somatostatina, los aminodcidos séricos y los dcidos
grasos esenciales disminuyen los niveles de glucagén y
pueden favorecer la remisién de las lesiones; el tratamiento
con cinc por via oral mejora la dermatosis!!2. Es frecuente
que los sintomas cutdneos reaparezcan después de suspen-
der cualquiera de estos tratamientos!!.

Es importante destacar que en algunos pacientes el eri-
tema migratorio necrolitico se observa en ausencia de ni-
veles anormales de glucagén y de evidencias de tumor
pancredtico. En otros casos puede asociarse con otras pato-
logias, como cirrosis hepdtica con hiperglucagonemia, pan-
creatitis o esprue celiaco!®.

Eritemas anulares en la infancia

Los eritemas anulares en la infancia (EAI) se caracterizan
por la aparicién de papulas eritematosas anulares, circina-
das o policiclicas. Estas aparecen en el momento del naci-
miento o después, y desaparecen en un tiempo variable sin
secuelas. Pueden ser por si solos una entidad definida o
una manifestacién clinica de otro proceso.

Existe una gran variedad de nombres para a los EAI en
funcién de la morfologia, la edad de comienzo, la duracién
de la enfermedad y otros rasgos.

Clasificacion

Se pueden clasificar segtn las caracteristicas clinicas o evo-
lutivas.

Caracteristicas clinicas

1. EA que comienzan a cualquier edad (EAC, EM y
ECM).

2. EA propios de la infancia: EAI, EA neutrofilico de la
infancia, EA familiar y eritema gyrasum perstans; LE
neonatal.

Caracteristicas evolutivas

1. Formas transitorias (EAI).

2. Formas persistentes (eritema anular centrifugo, eritema
anular familiar y eritema gyratum perstans)'*.

Como EAC, EM y ECM vya fueron comentados sélo

nos referiremos a los eritemas propios de la infancia.

Eritema anular de la infancia

Es una dermatosis rara que comienza en el primer mes de
la vida y tiene un curso benigno.

Datos historicos

Peterson y Jarratt lo describieron —en 1981y lo diferen-
ciaron clinica e histolégicamente de otros eritemas de la
infancia®.

Epidemiologia

Aparece poco tiempo después del nacimiento y en ambos
sexos por igual.

Etiopatogenia

Se considera que es una reaccién de hipersensibilidad a un
antigeno desconocido.

Manifestaciones cutaneas

Se localiza principalmente en la cara, en el tronco y en la
region proximal de los miembros. Comienza con una o
mis placas eritematosas urticariformes asintomdticas, que
al extenderse de forma centrifuga forman figuras anulares,
arciformes o policiclicas, con bordes urticariformes firmes,
elevados, acordonados, sin vesiculizacién ni descamacién
(figs. 15 y 16). El tamafio varia entre 2 y 3 cm de didmetro.
Las lesiones individuales pueden permanecer de dos a va-
rios dias y evolucionan por brotes en ciclos de 5 a 7 sema-
nas sin secuelas descamativas o pigmentarias. Los estudios
de laboratorio son normales y no hay alteraciones sistémi-
cas. Se resuelve antes del afio de vida.

Histopatologia

Se caracteriza por la existencia un infiltrado inflamatorio
perivascular denso, en la dermis superficial superior y me-
dia, compuesto por células mononucleares y eosindfilos en
abundancia. No hay alteraciones epidérmicas significativas
y a veces se observa una espongiosis moderada'®e.

Diagndstico

Se basa en las caracteristicas clinicas y en el momento de
aparicién del cuadro.
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Diagnéstico diferencial

Se debe distinguir del eritema anular centrifugo y de la
urticaria, como también de los otros eritemas anulares de
la infancia.

Evolucion

Es una enfermedad autolimitada que involuciona de forma
espontdnea.

Eritema figurado neutrofilico
de la infancia

Es una dermatosis inflamatoria de la infancia —muy rara—
caracterizada por lesiones de eritema anular, algunas veces
policiclicas, e histolégicamente por infiltracién neutrofilica
de la dermis con polvillo nuclear.

Datos historicos

Fue descrita en 1987 por Cox et al. Hasta el presente sélo
se han dado a conocer tres casos!!7118,

Epidemiologia

Los casos publicados son de dos nifias, de 4 dias y de 9 me-
ses, y de un varén de 1 afio y 3 meses de edad.

Etiopatogenia

Se desconoce. No existe asociacién con otras afecciones y
se considera una variante del eritema anular de la infancia.

Manifestaciones cutaneas

Se localiza en la cara, en el tronco y en los miembros.
Comienza con pdpulas rojizas pequefias, que se agrandan
de forma centrifuga y alcanzan didmetros de 2 a 3 cm. En
pocos dias se transforman en lesiones arciformes o anula-
res con centro claro.

Los bordes eritematosos son de consistencia firme y sin
escamas, vesiculas o costras. No hay sintomas constitucio-
nales.

En el caso de Patrizzi et al se observé que las lesiones
desaparecian cuando el nifio tenia episodios febriles, pero
recurrian en la primera o segunda semana, cuando la tem-
peratura volvia a la normalidads.

Figura 15. Eritema anular de la infancia. Lesiones urticariformes
y anulares.

Figura 16. Eritema anular de la infancia.

Histopatologia

En el borde activo de la lesién, en la dermis superficial y
profunda, se observa un infiltrado inflamatorio perivas-
cular e intersticial, de leve a moderado, compuesto prin-
cipalmente por neutréfilos y abundante polvillo nuclear
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Figura 17. Lupus eritematoso neonatal.

en asociacién con pocos eosinéfilos, raros linfocitos y va-
sos dilatados con células endoteliales edematosas. No
hay signos tipicos de vasculitis, como necrosis fibrinoide
de las paredes vasculares, trombos intraluminales y ex-
travasacién de hematies!?. No hay alteraciones epidér-
micas.

Diagndstico

Se basa en las caracteristicas clinicas e histoldgicas.

Diagndstico diferencial

Se debe distinguir del EAI asi como de otros EA.

Evolucion

Es una enfermedad autolimitada que involuciona en pocos
meses de manera espontdnea, sin descamacién, hiper-
pigmentacién o atrofia.

Lupus eritematoso neonatal

Es una enfermedad autoinmune caracterizada por la pre-
sencia de lesiones cutdneas similares a las que se observan
en el LE subagudo, con bloqueo cardiaco congénito o sin
él. En ocasiones también puede haber afectacién hepatica,
hemitica, pulmonar y neuroldgica.

Afecta a nifios de madres con lupus eritematoso sistémi-
co, sindrome de Sjogren u otras enfermedades sistémicas
reumiticas, o de madres asintomdticas con autoanticuer-
pos anti-Ro/SSA y anti-La/SSB y raramente si tienen
anti-U1l RNP.

Datos historicos

Fue descrito en 1954 por McCuistion y Schoch!?.

Epidemiologia

Es una enfermedad poco frecuente, que afecta a uno de
cada 20.000 recién nacidos'?!.

Predomina en el sexo femenino (65-70% de los casos).
Otros autores no observaron diferencias en relacién con el

sexo'22,

Patogenia

El mecanismo patogénico no estd totalmente diluci-
dado. Hay una fuerte evidencia del papel que desempe-
fia la transmision trasplacentaria de autoanticuerpos
IgG. Las madres de nifios con LE neonatal (LEN) tie-
nen autoanticuerpos anti-Ro (95 % los casos) y anti-La
(60-80%). Un pequefio numero de nifios afectados no
tiene ninguno de estos anticuerpos y si, en cambio, anti-
U1RNP.

Las madres con titulo elevado de anti-Ro poseen un
riesgo mayor de tener nifios con LEN, y parece ser que el
anti-La estd mds vinculado con el riesgo de bloqueo car-
diaco congénito.

Cuando estos anticuerpos desaparecen de la sangre del
nifio las lesiones cutdneas se resuelven, pero no asi las del
tejido de conduccién cardiaco.

En las madres con anti-Ro y anti-La el riesgo de desa-
rrollar LEN es del 1 al 20%, dependiendo de si son sinto-
miticas o asintomdticas. No hay pruebas para determinar
prospectivamente qué bebés serdn los afectados!?.

Manifestaciones cutaneas

Las lesiones cutineas aparecen en las primeras semanas de
vida, aunque en algunos casos estin presentes desde el na-
cimiento!?4,

Son pépulas o placas eritematosas, redondeadas u ovales,
o anulares, levemente escamosas, que tienden a extenderse
de forma centrifuga y presentan aclaramiento central
(figs. 17-19). El patrén se asemeja al del LE cutineo
subagudo (LECSA). Se localizan en dreas de piel expuesta
al sol, con preferencia por la cara y el cuero cabelludo, en
especial en la regién periorbitaria, donde dan una aparien-
cia de «ojo de buho» (fig. 18). También pueden aparecer en
el tronco y las extremidades.

Las manifestaciones cutdneas son transitorias y se van
sin secuelas en 6 a 12 meses, de forma simultinea a la
desaparicién de los anticuerpos maternos. En algunos pa-
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Figura 18. Lupus eritematoso neonatal. Apariencia de «ojo de buho».

cientes pueden dejar dreas hipopigmentadas, telangiectasias
o atrofia leve. Segtn varias publicaciones, en aproximada-
mente un tercio de los casos de LEN se informan sintomas
y signos clinicos de compromiso sistémico. Estos pueden
estar presentes al nacer o aparecen durante las primeras
semanas de vida, son transitorios y no requieren tratamien-
t0125_127.

Aunque las manifestaciones cutineas son las mds fre-
cuentes, el LEN es una enfermedad multiorgdnica. La
complicacién mds importante es el bloqueo cardiaco com-
pleto, que se debe a la fibrosis y calcificacién de los haces
de conduccién. Puede comenzar durante la gestacién; en

este caso, por ecografia prenatal puede detectarse intratte-
ro desde la semana 16. El 63,6 % de los neonatos con LEN
presenta bloqueo cardiaco congénito!?s.

Lee et al comunicaron que los anticuerpos anti-Ro/SSA
tienen una afinidad especial por el tejido cardiaco fe-
ta1129>133‘

El bloqueo cardiaco se trata de forma sintomadtica con
farmacos o con la colocacién de un marcapasos; sin embar-
go, el 10% de estos nifios muere en la infancia debido a las

complicaciones .

Figura 19. Lupus eritematoso neonatal.

Histopatologia

Las alteraciones histopatélogicas son similares a las del
LECSA. Se observa hiperqueratosis, atrofia epidérmica,
degeneracién vacuolar de los queratinocitos basales e infil-
trado linfocitario perivascular escaso en la dermis superior.
En un 50% de los casos la inmunofluorescencia directa re-
vela depésitos de IgG, C3 e IgM en la unién dermoepidér-
mica (figs. 20 y 21). El patrén de los queratinocitos es
moteado, rasgo distintivo del LEN y del LECSA3.

Diagnéstico

Se establece por las lesiones cutdneas tipicas y por la pre-
sencia de autoanticuerpos maternos anti-Ro/SSA, an-
ti-La/SSB o anti-UIRNP.

Diagnéstico diferencial

Se debe diferenciar del EAC y del EAT entre otros EA.
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Figura 20. Lupus eritematoso neonatal: atrofia epidérmica,
degeneracion vacuolar de queratinocitos basales, infiltrado
perivascular escaso en la dermis superior (HE x20).

Figura 21. Lupus eritematoso neonatal. Membrana basal PAS
positiva (PAS x20).

Tratamiento

Las lesiones cutineas del LEN son transitorias. Se tratan
con protectores solares y aplicacion de corticosteroides de
baja potencia (hidrocortisona).

El tratamiento sistémico es controvertido y sélo se su-
giere para madres con LES previo al nacimiento, ante sig-
nos de bloqueo completo o incompleto o de alteraciones
cardiacas.

Eritema gyratum atrophicans transiens
neonatale

Es una dermatosis infrecuente, de etiologia desconocida,
descrita en neonatos.

Datos historicos

Gianotti y Ermacora la dieron a conocer en 1975'%.

Manifestaciones cutaneas

Comienza en las primeras semanas de vida con una erup-
cién generalizada, constituida por placas localizadas en el
tronco, los muslos, la cabeza, la mucosa labial y el paladar.
Las lesiones tienen un borde eritematoso levemente infil-
trado. Al cabo de unos dias el centro se torna blanquecino,
atréfico y deprimido.

Histopatologia

Los hallazgos son epidermis atréfica y edema dérmico
subyacente. Alrededor del borde de las lesiones hay bandas
de coldgeno infiltradas por células mononucleares. En la
unién dermoepidérmica y sobre la superficie de los capila-
res superficiales se encontraron depdsitos granulares de

IgG, C3 y C41%.

Diagndstico diferencial

Se debe efectuar con otros eritemas de la infancia. Segin
Puig et al es un subtipo de LEN™3,

Evolucion
Las lesiones remiten por completo al afio de vida.

Conflicto de intereses
La autora declara que no tiene conflicto de intereses.
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