
794  CARTAS  CIENTÍFICO-CLÍNICAS

laringe,  la mucosa  ocular  y  el  esófago,  dado  que  estas  áreas
van  a requerir  la  indicación  de  tratamientos  más  agresivos10.
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Pápulas y placas pruriginosas
persistentes y eritema flagelado
como manifestaciones de una
enfermedad de Still del adulto

Persistent  Pruritic Papules AND Plaques
and Flagellate Erythema as Presenting
Manifestations of an  Adult  onset  Still’s Disease

Sr.  Director:

Una  mujer  de  21  años  acudió  a nuestro  hospital  con  una
historia  de  ocho  meses  de  poliartralgias  persistentes,  dolor
de  garganta,  episodios  de  fiebre  intermitentes  y  lesiones
cutáneas  pruríticas  intensas  sobre  cara,  parte  superior  de
la  espalda  y  pecho,  nalgas y extremidades.  Sus  antece-
dentes  médicos  y los  de  su familia  eran  irrelevantes  y no
presentaba  historial  de  consumo  de  fármacos  previo  a la
aparición  de  los  síntomas.  El examen  de  la piel  reveló  la

presencia  de pápulas  excoriadas,  ligeramente  escamosas,
eritematosas  e hiperpigmentadas  sobre  la  frente,  la  parte
superior  de  la espalda  y  el  pecho,  así como  lesiones  simi-
lares  de forma  lineal  sobre  las  nalgas  y las  extremidades
superiores  e  inferiores  (fig.  1).  Los  análisis de laborato-
rio  mostraron  leucocitosis  (16.800  uL,  90%  de neutrófilos)  y
una  velocidad  de sedimentación  globular  (VSG)  (40 mm/h),
ferritina  (12.000  ng/mL)  y proteína  C  reactiva  (8 mg/dL)
elevadas.  Los  títulos  de antiestreptolisina,  el  anticuerpo
antinuclear,  el  factor  reumatoide,  los  anticuerpos  citoplas-
máticos  de neutrófilos,  la  creatina  fosfoquinasa  sérica  y  la
aldolasa  fueron  negativos  o  estuvieron  dentro  de  los  lími-
tes  normales.  Los  cultivos  de sangre,  orina  y  otros  estudios
para  virus  de  la hepatitis  B,  C  y  A y  para  el  de la  fiebre
chikungunya  fueron  negativos.  La radiografía  de  tórax,  el
ecocardiograma,  la  ecografía  de abdomen  y pelvis  y  el  elec-
tromiograma  no revelaron  ninguna  anomalía.

El examen  histológico  mostró  microabscesos  en el  estrato
córneo  con queratinocitos  necróticos  e  infiltrado  inflamato-
rio  perivascular  y  perianexial  (fig.  2). Teniendo  en  cuenta  la
clínica  y los hallazgos  histológicos,  se  hizo  el  diagnóstico  de
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enfermedad  de  Still del adulto  (ESA)  y se  trató  con esteroides
orales  (1  mg/kg/día).  Se  observó  una  resolución  significativa
de  las  lesiones  de  piel  y  una  mejoría  de  los  otros  síntomas  a
las  cuatro  semanas  de  seguimiento.

Discusión

La  enfermedad  de  Still es un trastorno  inflamatorio  sisté-
mico  idiopático  acompañado  de  artritis  seronegativa.  Los
pacientes  de 16  años  de  edad  o  mayores  con enfermedad
de  Still  son  considerados  ESA,  mientras  que  en  los  menores
de  16  años  se denomina  enfermedad  de  Still  juvenil1.
Yamaguchi  et  al.2 han  establecido  los  criterios  mayores  de
diagnóstico  de  la ESA,  que  incluyen  picos  de  fiebre  alta  ≥

39 ◦C  durante  al  menos  una  semana,  leucocitosis  con  neu-
trofilia,  artralgia  de  más  de  dos  semanas  de  duración,  y
una  erupción  cutánea  típica;  los  criterios  menores  inclu-
yen  dolor  de  garganta,  esplenomegalia,  disfunción  hepática,

Figura  1  Eritema  flagelado  y  pápulas  lineales  con  escamas
que muestran  el  fenómeno  de  Koebner  en  glúteos  (imagen
izquierda)  y  muslos  (imagen  derecha).

Figura  2  Histología  de  la  piel  que  muestra  microabscesos
en el  estrato  córneo  con  queratinocitos  necróticos  e infiltrado
inflamatorio  perivascular  y  perianexial  (aumentos  originales
100x,  tinción  de  hematoxilina-eosina).

factor  reumatoide  y  anticuerpos  antinucleares  negativos.
El  diagnóstico  de  ESA se alcanza  cuando  el  paciente  pre-
senta  cinco  o  más  criterios  (incluidos  dos  criterios  mayores),
siempre  y cuando  no  haya  evidencia  de  infecciones,  enfer-
medades  oncológicas  y  otras  enfermedades  reumatológicas.
Sin  embargo,  Sun  et  al. han  encontrado  la  asociación  tardía
de los tumores  malignos  (cáncer  de mama  y  linfoma)  con
la  ESA,  especialmente  en  pacientes  con lesiones  cutáneas
atípicas3.

La  erupción típica  de la  ESA  consiste  en  una  erupción  mor-
biliforme  evanescente,  no  pruriginosa,  de color rosa  salmón
en  el  tronco  y/o  extremidades  que  aparece  simultánea-
mente  acompañada  de  picos  de fiebre.

La variante  no clásica  de  la erupción  cutánea  en  la  ESA se
caracteriza  por  pápulas  y  placas  pruriginosas  con pequeñas
escamas  junto  a un  eritema  flagelado  localizado  sobre  el
tronco,  las  extremidades,  cabeza  y/o  cuello.  Debido  a su
naturaleza  pruriginosa,  la  linealidad  de esta erupción,  espe-
cialmente  en  las  extremidades,  puede  hacer pensar  en  un
fenómeno  de Koebner.  El eritema  flagelado  se ha observado
en  pacientes  sometidos  a quimioterapia  con  bleomicina,
peplomicina,  docetaxel  y trastuzumab,  y también  en  pacien-
tes  con dermatomiositis,  lupus  eritematoso  sistémico,  fiebre
de  chikungunya  e  infección  por parvovirus  B19, y  también
tras  el  consumo  de  hongos  shiitake4.

Los  hallazgos  histopatológicos  de la ESA  son  inespecíficos
e  incluyen  leve infiltrado  linfocítico  perivascular  superfi-
cial;  mientras  que  la  histopatología  de la  erupción  atípica
de  la  ESA  incluye  disqueratosis  o paraqueratosis  y querati-
nocitos  necróticos  en  las  capas  superiores  de  la epidermis
que  se  extienden  al  estrato  córneo  y  un  infiltrado  dérmico
superficial  diseminado  que  contiene  neutrófilos  sin  vascu-
litis.  En  algunos  casos  están  presentes  depósitos  dérmicos
de  mucina5.  El eritema  multiforme  (EM)  es el  diagnóstico
prototípico  del diagnóstico  diferencial  de los  queratinocitos
necróticos,  que  también  incluye  el  síndrome  de Stevens-
Johnson,  necrólisis  epidérmica  tóxica,  el  liquen  plano,  el
lupus  y  la enfermedad  injerto-contra-huésped.  Sin  embargo,
en  el  EM los  queratinocitos  necróticos  están  dispersos  por
toda la epidermis,  mientras  que  en  la  enfermedad  de  Still
se sitúan  en  la  epidermis  superior5.

Otras  lesiones  cutáneas  atípicas  que  se observan  con
menor  frecuencia  en la  ESA son  la  urticaria  y las  erup-
ciones  tipo urticaria,  el  eritema  persistente  generalizado
no  pruriginoso,  las  erupciones  vesiculopustulares,  una  apa-
riencia  generalizada  de piel  de naranja,  y  edema  de
los  párpados  que  simulan  dermatomiositis6,7.  Reciente-
mente,  se han  publicado  algunas  formas  atípicas  de  ESA8

entre  las  que  se incluyen:  dermatosis  neutrofílica  urti-
carial,  máculas  marrones  en la  mucosa  oral y  púrpura
generalizada9,10.

La mayoría  de  los  pacientes  de  ESA con lesiones  cutá-
neas  atípicas  poseen  altos  niveles  de ferritina  y suelen
padecer  una  enfermedad  persistente  y  grave3.  La genera-
lidad  de los  pacientes  responde  a dosis  medias  o  altas  de
glucocorticoides,  mientras  que  aquellos  con enfermedad
grave  y  persistente  necesitan  fármacos  inmunosupresores
más  potentes,  incluyendo  el  metotrexato,  la  azatioprina,
la  ciclosporina  A, la  hidroxicloroquina  y  el  antagonista  del
receptor  de IL-11,7.

El  médico  debe  conocer  las  características  cutáneas  atí-
picas  de  la  ESA,  ya  que  es un  marcador  de mal  pronóstico
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que  necesita  un  diagnóstico  rápido  y  medidas  de  tratamiento
agresivas.
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Poliarteritis nudosa cutánea
en un paciente con colitis
ulcerosa

Cutaneous Polyarteritis Nodosa  in  a Patient
with Ulcerative  Colitis

Sr.  Director:

En ocasiones  se observan  diversas  manifestaciones  cutáneas
en  pacientes  con enfermedad  inflamatoria  intestinal  (EII);
sin  embargo,  entre  dichas  lesiones  es rara  la  vasculitis  cutá-
nea  aislada.  Tanto  la  vasculitis  cutánea  de  vasos  pequeños
como  la  poliarteritis  nudosa  cutánea  (PNC)  son  manifesta-
ciones  infrecuentes  de  la EII1.  Presentamos  un caso  de PNC
en  una  paciente  con  colitis  ulcerosa  (CU).

Una  mujer  de  33  años  acudió  a la  clínica  dermatoló-
gica  aquejada  de  eritemas  dolorosos  y  entumecimiento  en
ambas  extremidades  inferiores;  los  eritemas  habían  apare-
cido  tres  meses  antes.  Durante  2,5  años  había  sufrido  de  CU
(tipo  pancolitis)  y  había  sido  tratada  con  mesalazina  (ácido
5-aminosalicílico).  La enfermedad  intestinal  estaba  bien

controlada.  La  exploración  física  reveló  una  livedo  racemosa
con  nódulos  dolorosos  que  afectaban  a  la  cara anterior  y pos-
terior  de  ambas  piernas,  abdomen  y  antebrazos  (fig.  1).  Los
datos  del  laboratorio  mostraron  funciones  hepática  y  renal
normales,  el  análisis  de  orina  fue  normal.  Las  concentra-
ciones  séricas  de  la  proteína  C  reactiva,  de los factores  del
complemento,  de la  IgG  y del factor  reumatoide,  estuvieron
dentro  de los  rangos  normales,  siendo  negativos  los anti-
cuerpos  antinucleares,  los  autoanticuerpos  citoplasmáticos
antineutrófilos  (ANCA-MPO,  ANCA-PR3),  la  anticardiolipina
y  el  anticuerpo  anti-�2-glicoproteína  1  IgG.  No  se  detectó
crioglobulina.  La muestra  de la  biopsia  presentaba  vasculitis
necrosante  en la  dermis  inferior  sin  afectación  de  los  tejidos
adyacentes  (fig. 2a). Con  mayor  aumento  se pudo  observar
un depósito  fibrinoide  creciente  en la luz  del vaso,  infiltrado
por  neutrófilos  y linfocitos  (fig.  2b).  La  inflamación  perivas-
cular  se  localizó  en  la  unión dérmica-subcutánea.  La  tinción
Van  Gieson  para fibras  elásticas  mostró una  lámina  elástica
interna  parcialmente  interrumpida  (fig.  2c). La  paciente  fue
tratada  con prednisolona  en  dosis  bajas  (hasta 30  mg/día
[0,6  mg/kg]),  clorhidrato  de  sarpogrelato  (300  mg/día)  y
nicotinato  de tocoferol  (300  mg/día);  sin  embargo,  el  entu-
mecimiento  fue  resistente  al  tratamiento.  La  terapia  con
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