CASO CLINICO

Epidermodisplasia Verruciforme con Lesiones Similares a
Pitiriasis Versicolor

Epidermodysplasia verruciformis with lesions similar to Pityriasis versicolor
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RESUMEN

La epidermodisplasia verruciforme es una genodermatosis rara de herencia autosémico recesiva caracterizada por la susceptibilidad a
la infeccion por el virus papiloma humano que provoca el inicio temprano de multiples verrugas planas y lesiones similares a pitiriasis
versicolor. Presentamos el caso de un paciente varén de 16 afios quien acude a nuestro servicio por presentar maculas hipocrémicas en
térax, cuelloy cara como Unico hallazgo.

SUMMARY

Epidermodysplasia verruciformis is a rare genodermatosis of autosomal recessive inheritance characterized by susceptibility to infection
by the human papilloma virus which causes early onset of multiple flat warts and pitiriasis versicolor like injuries. We report the case
of a 16 year old male patient, who came to our department showing hypochromic macules on his chest, neck and face area, as the
only findings.

INTRODUCCION: contribuyendo a su homeostasis. Los serotipos de HPV im-
plicados son los tipos 5y 8 pero han sido descritos otros

La epidermodisplasia verruciforme es una genoderma-  incluyendo el 3,9,10, 12, 14,15,17, 19-25, 28,29, 36-38, 46,

tosis rara con un patrén de herencia autosémico recesivo,
considerada una forma de inmunodeficiencia primaria ca-
racterizada por susceptibilidad para la infeccion por el tipo
B HPV' . En la mayoria de casos es una mutacién en uno de
los dos genes en el brazo largo del cromosoma 17 (EVER1 y
EVER 2) los cuales codificarian una proteina transmembra-
na que son predominantemente expresadas en el reticulo
endoplasmatico e interaccion con un transportador de zinc
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47,49-51y 59%3.

Clinicamente se caracteriza por la aparicién temprana
de multiples verrugas planas, lesiones que imitan pitiriasis
versicolor, queratosis seborreica. Es importante el diagnostico
temprano de estos pacientes ya que deben conocer medidas
que eviten la progresion rapida de las lesiones a carcinoma
espinocelular’.
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CASO CLINICO:

Paciente varén de 16 afios estudiante que cursa el
5to aflo de secundaria, natural y procedente de Lima, sin
antecedentes patoldgicos, quien refiere que desde hace
un afio nota la aparicién de maculas blancas en espalda,
cuello, frente; no asociada a sintomas, para lo cual recibié
tratamiento con cremas anti fungicas sin mejoria.

Al examen fisico se encuentra un paciente en aparente
buen estado general, con funciones vitales estables, lucido.

Piel: Maculas hipocrémicas blanquecinas en espalda,
cuello, zona retroy pre auricular, frente y escasas en dorso nasal,
con forma redondeada, bordes definidos, algunas confluentes,
menores de 5 mm y multiples. (Fotografias 1,2 y 3)

Fotografia 1. Méculas hipocrémicas en espalda

Fotografia 2. Méculas hipocrémicas en espalda a mayor aumento

Se realizaron examenes auxiliares: Examen directo para
descartar Malassezia en su forma levaduriforme, las cuales
resultan negativas; hemograma sin alteraciones, Elisa VIH
negativo, IgE 21 sin alteraciones. Se realizd una biopsia de
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Fotografia 3. Maculas hipocromicas en cuello zona pre y retroauricular

piel la cual mostré leve hiperqueratosis, epidermis acantésica,
hipergranulosis en la cual se aprecia en la capa granulosa y
parte superior de la capa espinosa unas células con citoplasma
claro azulado. (foto 4 y 5) Con lo cual se llego al diagndstico
de epidermodisplasia verruciforme.

: Sk el AT 3

Fotografia 4. En la epidermis, leve hiperqueratosis, acantosis, hipergranulosis. En la dermis leve
infiltrado perivascular superficial

Fotografia 5. presenciade células con citoplasma claro azulado enlas capas superiores de la epidermis
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DISCUSION:

La epidermodisplasia verruciforme esta catalogada
como una verrucosis generalizada junto con otras formas
de inmunosupresién como el VIH, el sindrome de Hiper
lg E, receptores de trasplantes y otros tipos mas raros
de inmunosupresion, los cuales fueron descartados en
nuestro paciente®. La epidermodisplasia verruciforme es una
enfermedad poco comun sin predominio geografico ni racial,
aunque en los negros africanos es menos agresiva.

En su etipopatogenia se encuentran mecanismos
oncogénicos dados por el genoma de virus papiloma
humano, mecanismos celulares que regulan la expresion
oncogénica del virus papiloma humano; asi, existen una serie
de mecanismos antioncogénicos que regulan la expresion
de las oncoproteinas virales como factores requladores de
transcripcion, citocinas, factores bioldgicos los cuales no
tendrian un funcionamiento 6ptimo en los pacientes con
epidermodisplasia verruciforme, esto es debido a mutaciones
genéticas trasmitidas por herencia autosomico recesiva y
mutaciones de novo o esporadicas®.

Es importante el diagnéstico temprano ya que estos
pacientes tienen alta probabilidad de que sus lesiones tengan
transformaciéon maligna a edades tempranas en la 3ra y 4ta
década, sobre todo si estos presentan los serotipos VPH 5
y 8 relacionados al desarrollo de carcinoma espinocelular
y enfermedad de Bowen, sobre todo en areas expuestas al
sol. El diagndstico se realiza por la apariencia clinica de las
lesiones las cuales son polimorfas: verrugas planas, verrugas
vulgares, y lesiones que se asemejan mucho a un cuadro de
pitiriasis versicolor, hasta lesiones tumorales como carcinoma
espinocelular. En el estudio andtomo patolégico los hallazgos
se ven en la epidermis con hallazgos que imitan a la verruga
plana con leve o moderada hiperqueratosis acantosis y
células “"azul acero” que son unas células grandes, que se
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encuentran en la capa granulosay la parte superior de la capa
espinosa , con citoplasma azul palido, nucleo picnético, halo
peri nuclear’.

En cuanto al tratamiento de estos pacientes no existe un
consenso, pero lo principal es el consejo genético, monitoreo
de las lesiones para estar atentos a la aparicion de lesiones pre
malignas y malignas. El consejo genético vy la fotoproteccién
es mandatoria, ya que estos pacientes desarrollan lesiones
malignas sobre todo en 4reas expuestas. Se ha descrito
el uso de tratamiento tépico con retinoides como el acido
retinoico, asi como el 5 FU por su efecto antiproliferativo.
En cuanto al tratamiento sistémico, se reporta el uso de
acitretin el cual incidiria en el proceso de queratinizacion,
sin resultados espectaculares asi como la inmunoterapia
con cimetidina, interferon alfa 2a, imiquimod, sobre todo
en pacientes con lesiones polimorfas verrucosas, tumorales,
0 generalizadas, tanto como en lesiones pre malignas y
malignas. Algunos reportes muestran el uso de cimetidina en
pacientes con escasas lesiones no verrugosas pero en los que
se demuestra relacion con los serotipos VPH 5y 8 que tienen
peor prondstico. En todos estos reportes de tratamiento las
lesiones recidivan luego de periodos variables de tiempo®78.

En conclusion: Se presenta el caso clinico por ser
una patologia que por su presentacion clinica incipiente
puede confundirse con enfermedades benignas como la
Pitiriasis Versicolor que sin embargo corresponde a una
Epidermodisplasia Verruciforme, una inmunodeficiencia a la
infeccion del virus papiloma humano, con alta prevalencia
de malignidad a edades tempranas para lo cual es necesario
recibir un tratamiento preventivo y monitoreo de las lesiones
con el finde estar atentos al manejo de lesiones pre malignasy
malignas, |as cuales se pueden presentar a edades tempranas,
sin descartar el inicio de terapia con modificadores del
sistema inmune por lo cual su prescripcion sera discutida en
nuestro paciente seguin la evolucién del cuadro clinico.
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