Perniosis lapica: Un reporte de caso
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RESUMEN

La perniosis lUpica es una forma rara de lu-
pus eritematoso cutdneo. Esta se caracteriza
por la presencia de papulas eritematoviola-
ceas que se presentan como consecuencias
a cambios de temperatura. Observacion
clinica: Paciente masculino de 23 anos con
historia de papulas violaceas en rostro, ma-
nos y pies pruriginosas posterior a episodio
de vomitos. ANA: 2; Anti-Smith: 3.8 U/mL,
Anti-RO: 25 U/mL. En histologia se observo
dermatitis de interfase, infiltrado perivascular
de predominio linfocitico y focos de pani-
culitis septolobular difusa. Conclusién: La
deteccion temprana de la perniosis lUpica
permite brindar tratamiento local y farma-
cologico para evitar complicaciones a largo
plazo como necrosis o infecciones.
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Chilblain lupus:
A case report

ABSTRACT

Chilblain lupus is a rare form of cutaneous lu-
pus erythematosus. This is characterized by the
presence of erythematous-violaceous papules
that appear as a consequence of changes in
temperature. Case description: A 23-year-old
male patient with a history of itchy violaceous
papules on the face, hands, and feet after an ep-
isode of vomiting. ANA: 2; Anti-Smith: 3.8 U/mL,
Anti-RO: 25 U/mL. Histology revealed interface
dermatitis, predominantly lymphocytic perivas-
cular infiltrate, and foci of diffuse septal lobular
panniculitis. Conclusion: Early detection of chil-
blain lupus allows local and pharmacological
treatment to be provided to avoid long-term
complications such as necrosis or infections.

Keywords: chilblains, lupus erythematosus,
cutaneous, systemic lupus erythematosus,
dermatitis
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INTRODUCCION

El lupus eritematoso sistémico (LES) abarca una
amplia variabilidad clinica de manifestaciones
cutaneas que van desde exantema, ulceracion,
alopecia difusa, lesiones papulares hasta pla-
cas discoides v cicatrices ™. La perniosis IUpica,
también conocida como lupus de Hutchinson,
es una forma rara de lupus eritematoso cuta-
neo crénico @, Su incidencia se presenta entre
un 3 a 20 % de los pacientes y se presenta en
un 1 % en hombres %3, Existen dos formas:
la primaria o idiopatica, no se asocia con una
enfermedad subyacente, y la secundaria, se
manifiesta como consecuencia de alguna
otra patologia (i.e. gammapatia monoclonal,
enfermedad del tejido conectivo, crioglobuli-
nemia o leucemia mielomonocitica crénica. A
menudo se asocia con otras formas de lupus
cutaneo y alrededor del 20 % de los pacientes
desarrollan LES ®. La perniosis se caracteriza
por la presencia de papulas eritematoviolaceas
que se presentan como consecuencias de

Tabla 1. Evaluacion bioquimica del paciente

cambios de temperatura 4. Los sintomas se
desarrollan generalmente entre 12 y 24 horas
después del evento desencadenante ©. El de-
terioro de la circulacion de pequenos vasos, la
estasis sanguinea y la trombosis vascular exa-
cerbada por el frio son sus factores fisiopatold-
gicos 7). Los anticuerpos antinucleares (ANA)
suelen ser positivos y tienden a presentar un
patron moteado @. También pueden encon-
trarse presentes anticuerpos anti-Ro/SSA 'y
antifosfolipidos ®. La deteccion temprana
permite brindar tratamiento adecuado y evitar
complicaciones como infecciones o necrosis.

OBSERVACION CLINICA

Paciente masculino de 23 anos, con ante-
cedente de hipotiroidismo, con historia de
que cuatro meses previos a consultar inicié
con mialgias, adinamia y artralgias. Cinco
dias previos a la consulta, el paciente tuvo
vomitos de abundante cantidad, seis episo-
dios, asociado a adinamia; al dia siguiente,

Parametro Resultado Referencia
Glébulos blancos 345/L 45-11/L
Neutrdfilos 2.87 k/L 25-8k/L
Linfocitos 040 k/L T-4k/L
Hemoglobina 6.38 g/dl 13.5-175g/dl
Plaquetas 154.4 k/L 150 — 400 k/L
Velocidad de eritrosedimentacion 49 mm/hr <15 mm/hr
Creatinina 0.53 mg/dl 0.6 -12mg/dl
Gamma glutamil transferasa 110 U/L 5-40U/L
Fosfatasa alcalina 222 U/L 25-100 U/L
Lactato deshidrogenasa 380 U/L 100 - 250 U/L

Datos bioquimicos del paciente al ingreso junto con valores de referencia para cada uno.
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presentd lesiones papulares hiperpigmen-
tadas en el rostro, manos y pies, asociadas
a prurito (Figura 1). La adinamia se exacer-
bo, por lo que decidid consultar tres dias
después. Al examen fisico, el paciente se
encontrd hipotenso y en malas condiciones
generales. Se observé dermatosis generaliza-
da caracterizada por manchas hipocromicas
diseminadas en rostro de predominio en re-
gion frontal y papulas eritematosas violaceas
en dorso de la nariz y pabellén auricular con
bordes bien definidos aproximadamente de
2 mm de didmetro. Presencia de papulas
violdceas, algunas ulceradas en falanges
distales de manos y pies de 2-3 mm de dia-
metro con bordes regulares y bien definidos
que asienta sobre piel xerdtica asociada a
prurito de evoluciéon subaguda (Figura 1).
Se obtuvo laboratorios para la evaluacion
bioguimica del paciente (Tabla 1). Se realizd
consulta a reumatologfa quienes solicitaron
estudios complementarios evidenciando
ANA: 2; anti-SM: 3.8 U/mL, anti-RO: 25 U/mlL,
crioglobulinas: negativas.

Ante la sospecha de lupus eritema-
toso, se solicitd biopsia de piel, en la que
se evidenci6 ligera acantosis con areas de
hipergranulosis y papilomatosis, presencia
de dafo vacuolar basal en epidermis y pre-
sencia de queratinocitos necroticos compati-
bles con dermatitis de interfase. En la dermis
papilar, se observd infiltrado inflamatorio
cronico perivascular de predominio de lin-
focitos. En la dermis reticular, se evidencio
inflamacion aguda y cronica con focos de
necrosis coagulativa. Se observaron focos de
paniculitis septolobular difusa, con vasculitis
de pequefos vasos (Figura 2). Estos hallaz-
gos fueron compatibles con perniosis lUpica.
Se realizd resucitacion con cristaloides para
manejo del estado de choque y mejorar
perfusion en los sitios acrales y mejoria de
temperatura. Posterior a ello, se inici6 trata-
miento con prednisona e hidroxicloroquina,
con lo que presentd mejoria de dermatosis.

Figura 1. Hallazgos fisicos caracteristicos de perniosis lUpica

A

B
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Perniosis lipica caracterizada por dermatosis generalizada con pdpulas
eritematosas violdceas en el dorso de la nariz con ulceracién (A) y en el pa-
bellén auricular (B). Se observan lesiones papulares eritematosas y violdceas,
algunas ulceradas en pierna derecha y falanges distales de pies (C y D).

Figura 2. Histologia de biopsia de piel

A B C

Histologia de biopsia de piel con tincion de hematoxilina-eosina 10X (A). Bajo tincion H&E
40X, se observa presencia de dario vacuolar basal en epidermis y presencia de queratinoci-
tos necroticos. En dermis papilar, se observa infiltrado perivascular de predominio linfocitico
v, en dermis reticular, focos de necrosis coagulativa (B). Con tincion H&E 100X, se observa
presencia de infiltrado inflamatorio de componente agudo y crénico perivascular (C).
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DISCUSION

La perniosis IUpica es una forma rara y cré-
nica de LES cutdneo y puede coexistir con
0 sin lupus eritematoso sistémico; alrededor
del 20 % de los pacientes que presentan este
padecimiento desarrollan lupus en algun
momento de su vida ©. Se caracteriza por
lesiones eritematosas, pruriginosas y leve-
mente dolorosas que, generalmente, afectan
las superficies acrales (como extremos de
los dedos y artejos). Cuando las palmas vy las
plantas estan afectas, estas pueden desarro-
llar necrosis, fisuras o infecciones ®. En me-
nor frecuencia, estan involucrados la nariz y
los oidos, como se presentd en el caso &2,
La perniosis lUpica puede presentarse anos o
décadas después de algun tipo de manifes-
tacion de LES cutaneo @19,

Se ha establecido que la mayoria de los
casos esporadicos son desencadenados por
una lesion microvascular o por vasoconstric-
cion inducida por el frio; en el caso descrito,
las lesiones fueron producidas debido a
la disminucion de la temperatura secun-
daria al estado de choque hipovolémico
del paciente ©.

El diagnostico diferencial de estas papu-
las purpuricas pruriginosas incluye:

- La perniosis lUpica,

- eritromegqalia,

- el lupus pernio, el cual es una manifes-
tacion cutanea de sarcoidosis. "

La Clinica Mayo, en 1994, propuso
criterios para el diagnostico de perniosis
lUpica, estos deben cumplir los dos criterios
mayores Y, al menos, un criterio menor. Los
Citeriores mayores incluyen:

- Lesiones cutdneas acrales asociadas
con temperatura fria

« Evidencia de lupus eritematoso en
lesiones cutéaneas en histopatologia o
inmunofluorescencia directa, y tres cri-
terios menores:

1. Lupus eritematoso  sistémico/lupus
eritematoso discoide

2. Respuesta a terapia de lupus
eritematoso

3. Estudios de crioglobulina/crioagluti-
nina negativos ©

En este caso, el paciente cumple con los
criterios mayores mencionados, presenta:

« Lesiones asociadas a temperatura fria

« Datos histopatologicos de lupus eri-
tematoso, los cuales eran dermatitis
vacuolar de interfase, infiltrado linfo-
citico perivascular y edema papilar, asi
como la presencia de los tres criterios
menores @12,

Algunos hallazgos inmunoldgicos pue-
den ser la presencia de factor reumatoideo
positivo, ANAS, anticuerpos antifosfolipidos y
anti-Ro. La presencia de anticuerpos anti-Ro
se ha asociado directamente con la presen-
cia de perniosis IUpica, dato que se presentd
en el paciente©6®

El tratamiento sera dirigido en base a la
forma de presentacién clinica del paciente,
desde cuadros leves que Unicamente re-
quieren las medidas de primera linea, que
consisten en proteger los sitios acrales de
las bajas temperaturas, como uso de ropa,
guantes, calzado aislante y revertir las causas
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de disminucion de la temperatura; hasta
cuadros mas graves, como el estado de cho-
que, en el que la resolucidon temprana evita
que se perpetle el dafo ©. El tratamiento
farmacolégico de primera linea para la forma
leve y localizada son los corticoesteroides
tépicos. Existe beneficio en el uso de inhibi-
dores de la calcineurina como el tacrolimus
y pimecrolimus topico para evitar el uso
prolongado de esteroides topicos y sus
efectos adversos, como atrofia cutdnea 1.
La terapia sistémica puede incluir vasodilata-
dores como calcio antagonistas, inhibidores
de la fosfodiesterasa (tadalafilo), farmacos
que disminuyen la viscosidad sanguinea
(pentoxifilina), y antibiodticos en el caso de
necrosis infectadas ©. Los farmacos inmuno-
supresores e inmunomoduladores pueden
ser utilizados en casos graves o refractarios,
como lo son los corticoesteroides orales,
antimaldricos y micofenolato mofetil 619,

CONCLUSIONES

La perniosis IUpica puede representar una
enfermedad de curso benigno. Sin embargo,
en ocasiones, puede tener lesiones gene-
ralizadas y producir necrosis intensa de las
areas distales del cuerpo, ejemplificado en
este caso, por lo cual se decidio iniciar tera-
pia con prednisona e hidroxicloroquina. El
paciente presentd una adecuada respuesta
al tratamiento, lo que refuerza los beneficios
de la medicacion sistémica en casos graves;
ademas, esta respuesta también permite
apoyar la confirmacion diagnostica, al ser
un criterio menor propuesto por la Clinica
Mayo. La presentacion de este caso demues-
tra la importancia de realizar una anamne-
sis y examen fisico adecuados, asi como

identificar los diagndsticos diferenciales de
la perniosis IUpica, con lo cual se pueden
instaurar tratamientos efectivos y dirigidos
con medidas locales o tratamiento farmaco-
l6gico adecuado para evitar complicaciones
como necrosis o infecciones.
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