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Resumen.—FH eritema elevatum diutinum es una dermatosis
infrecuente y crénica, caracterizada desde el punto de vista
clinico por lesiones papulonodulares de color
eritematoviolaceo localizadas de forma simétrica en areas de
extensién de las extremidades. En el estudio histopatolégico
se aprecian focos de vasculitis leucocitoclastica.
Presentamos 3 mujeres con lesiones discretamente
pruriginosas de varios meses de evolucibn que no
respondian al tratamiento con corticoides topicos. Tras el
estudio realizado a estas pacientes, que incluia analisis
sistematico sanguineo, bioquimica, serologias,
proteinograma y biopsia cutéanea llegamos al diagnéstico de
eritema elevatum diutinum. Uno de los casos contaba con
antecedentes de enfermedad reumatica pero en los otros se
observé asociacién con el virus de la hepatitis C y con
concentraciones elevadas de inmunoglobulina A (IgA). Se
instaur6 tratamiento con dapsona y comentamos su
evolucion. Se revisan las caracteristicas clinicas,
histolégicas, epidemioldgicas y asociativas de esta entidad
clinica.
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INTRODUCCION

El eritema elevatum diutinum es una forma
infrecuente de vasculitis leucocitocldstica cutdnea de
etiologia desconocida. Su curso es crénico, benigno y
se caracteriza clinicamente por padpulas eritema-
topurpuricas y amarillentas ynédulos que se disponen
de forma simétrica sobre la superficie de extension de
las extremidades.

Inicialmente fue descrito por Hutchinson' en 1888
ypor Buryen 18892, aportando un pequefio nimero
de pacientes y distinguiendo dos tipos: el tipo
Hutchinson, que afectaba a varones de edad avanzada
con antecedentes de gota, yel tipo Bury, caracteristico
de mujeres con historia familiar de gota o
reumatismo. Afios més tarde, en 1894, Radcliffe-
Crocker y Williams?, tras la revision de los casos
descritos anteriormente, propusieron el término de
«eritema elevatum diutinum» para describir aquel
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ERYTHEM A ELEVATUM DIUTINUM

Abstract.—Erythema elevatum diutinum is a rare and chronic
skin disorder. Clinically is characterized by red, purple, brown
or yelow papules, plaques or nodules. These lesions are
usually symmetrically distributed on the extensor surfaces of
the extremities. Histologically, early lesions of erythema
elevatum diutinum show leukocytoclastic vasculitis.

We report three cases of erythema elevatum diutinum. These
patients are middle aged women, with multiple pruritic lesions
of several months’duration.

Previous treatment with topical corticosteroids had been
unsuccessful. After laboratory studies (erythrocite
sedimentation rate, C reactive protein, protein
electrophoresis, serological test) and biopsy of lesions we
confirmed a diagnosis of erythema elevatum diutinum.

The first case had a history of rheumatic disease but the
other patients were associated with hepatitis C infections and
with elevated levels of Ig A. We established treatment with
dapsona and we discussed its evolution. We reviewed the
clinical characteristics, histologic, epidemiologic and
associated features of the process.

Key words: erytema elevatum diutinum, leukocytoclastic
vasculitis.
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grupo de pacientes que presentaban lesiones rojas,
elevadas, con gran tendencia a la cronicidad, a
diferencia de otras vasculitis leucocitocldsticas, de
aqui la denominacién de diutinum, y con una fase de
involuciéon fibrética muy prolongada. Esta
enfermedad precisa la realizacién de pruebas
complementarias completas que descarten una
asociacién con otros procesos patoldgicos como
enfermedades hematoldgicas, autoinmunes o
infecciones.

DESCRIPCION DE LOS CASOS

Caso 1

Una mujer de 46 afios de edad con antecedentes
personales de alergia a penicilina y 4cido
acetilsalicilico, sindrome de Sjogren, mielitis cervical
autoinmune y artritis reumatoide en tratamiento con
prednisona de 10 mg al dia consulté por lesiones
persistentes, discretamente pruriginosas, de unos
10 meses de evolucidn, localizadas en ambas rodillas,
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Fig. 1.—Paciente 1: placas eritematoviolaceas sobre la superficie de
extension de las rodillas.

que habian sido tratadas previamente con corticoides
tépicos sin mejorar.

En la exploracién fisica se aprecian placas
eritematovioldceas, sobre las superficies de extension
de las rodillas (fig. 1) y sobre la piel que recubria el
tendén de Aquiles (fig. 2). EI estudio
complementario realizado incluyé la siguiente
bateria de pruebas complementarias; sistematico y
bioquimica sanguinea con funcién hepatica yrenal,
velocidad de sedimentacién globular (VSG),
inmunoelectroforesis de proteinas séricas, estudio
inmunolégico (anticuerpos antinucleares, anti-ADN,
SS-A, SS-B, RNP, complemento, inmunoglobulinas,
crioglobulinas y crioaglutininas) y serologia para virus
de hepatitis A, B y C, ldes y virus de la
inmunodeficiencia humana (VIH). Solamente se
encontraron como datos patolégicos un aumento de
la VSG, con positividad para el factor reumatoide y
anticuerpos anti-Ro (SS-A) yanti-La (SS-B) positivos,
atribuibles al sindrome de Sjogren. El estudio
histopatolégico de una de las lesiones cutdneas puso de
manifiesto un infiltrado inflamatorio dérmico
perivascular superficial y profundo con fenémenosde

Fig. 2.—Paciente 1: placas eritematoviolaceas sobre la piel que re-
cubre el tend6n de Aquiles.

trombosis y leucocitoclastia en los pequefios vasos de
la dermis superficial y media. El estudio con
inmunofluorescencia directa fue negativo. Se instauré
tratamiento con dapsona en dosis de 100 mg/ dia,
previa cuantificacién de la glucosa-6-fosfato
deshidrogenasa, con mejoria progresiva. Alos 2 meses
de tratamiento la paciente presentd un exantema
maculopapuloso en tronco y extremidades con
elevacion de transaminasas que se atribuyé a toxicidad
por dapsona, ya que la serologia de virus hepatotropos
fue negativa, motivo por el cual retiramos este firmaco
y se inici6 tratamiento con niacinamida en dosis de
100 mg/ dia. En la actualidad, tras 10 meses de
seguimiento, las lesiones persisten, aunque més
atenuadas.

Caso 2

Una mujer de 50 aflos de edad con antecedentes
personales de alergia a penicilina y cefalosporinas,
acudié para la valoraciéon de lesiones eritematosas en
los gliteos de 6 meses de evolucidn, ligeramente
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Fig. 3.—Paciente 2: lesiones eritematosas de superficie lisay de
disposicion anular localizadas en gluteos.

Fig. 5.—Paciente 3: lesiones papulonodulares en el dorso de las
manos y de las mufiecas, con focos hemorragicos en el interior de
alguna de ellas.

pruriginosas y tratadas previamente con corticoides
tépicos, sin encontrar mejoria alguna.

En la exploracién se observaban papulaseritematosas
de disposicién anular con superficie lisa, no descamati-
va, en ambasregiones gliteas (fig. 3). El estudio com-
plementario realizado incluyendo sistemadtico y bioqui-
mica sanguinea con funcién hepatica yrenal, VSG,
inmunoelectroforesis de proteinas séricas, estudio in-
munolégico (anticuerpos antinucleares, anti-ADN,
SS-A, SSB, RNP, complemento, inmunoglobulinas, crio-
globulinas y crioaglutininas) y serologia para virus de
hepatitis A, ByC, lies y VIH, revelé como datos patolé-
gicosun aumento de la velocidad de sedimentacién glo-
bular con cifras elevadas de transaminasa glutamicoxa-
lacética (GOT) ytransaminasa glutamicopirdvica (GPT)
yserologia positiva para el virus de la hepatitis C. Histo-
patolégicamente, se observé una vasculitis leucocito-
clastica, con estudios de inmunofluorescencia directa
negativos. Se inici6 tratamiento con dapsona en dosisde
100 mg/ dia. Actualmente se desconoce la evolucién
de la paciente al no acudir a las revisiones posteriores.

Fig. 4 —Paciente 3: placas y nédulos eritematoviolaceos, simétricos,
de consistencia dura, que coalescen entre si dando formas
irregulares, localizados en cara anterior de ambos muslos y sobre
las rodillas.
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Fig. 6.—Eritema elevatum diutinum: vista con gran aumento que
muestra edema endotelial y necrosis fibrinoide de la pared de los
vasos.

Caso 3

Una mujer de 50 afios de edad sin antecedentes
personales de interés, fue remitida para la valoraciéon
de lesiones pruriginosas, de aproximadamente un afio
ymedio de evolucién, que inicialmente se localizaban
en codos y rodillas y que posteriormente se
extendieron hasta afectar a la cara anterior de los
muslos y al dorso de manos y pies.

En la exploraciéon fisica aprecidbamos placas
infiltradas y nédulos eritematovioliceos de
consistencia dura, no adheridos a planos profundos,
yalgunosde ellos con focos hemorragicos, localizados
en rodillas y cara anterior de muslos (fig. 4), en dorso
de manos a nivel de las articulaciones interfaldn gicas
(figs. 5y6) yen dorso yanivel de los dedos de los pies.

Se realizé un estudio complementario idéntico al
de los casos 1 y 2 y encontramos como datos
patolégicosun aumento de la VSG con cifras elevadas
de IgA. La histopatologia de una de las lesiones puso
de manifiesto una vasculitis leucocitoclastica y
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mediante la inmunofluorescencia directa se
detectaron depésitos de IgM perivasculares.

Se instaurd tratamiento con dapsona en dosis de
100 mg/ dia, lo que condujo a una respuesta clinica
espectacular con cicatrizacion de todas las lesiones
tras 4 semanas de tratamiento. En la actualidad
presenta una evolucién crénica y recidivante al
descender las dosis de dapsona por debajo de
50 mg/ dia.

DISCUSION

El eritema elevatum diutinum es una forma rara e in-
frecuente de vasculitis leucocitocldstica. Es mds fre-
cuente en adultosentre la tercera y sexta décadas de la
vida, presentarse a cualquier edad*. Clinicamente se
manifiesta como pdpulas eritematopurpuricas y amari-
llentas que progresan formando placas ynédulos que
coalescen dando un aspecto irregular. Comienzan sien-
do rosadas yamarillentas y después adquieren una to-
nalidad eritematopurpurica. Inicialmente son blandas
paradespuéshacerse de consistencia pastosa ydura. En
las lesiones muy edematosas es posible encontrar cos-
tras hemorrégicas, e incluso, ulceracién yen estadios
finales se acompafia de una gran fibrosis. La sintoma-
tologia esmuyvariable, desde lesiones totalmente asin-
tomaticas hasta lesiones muydolorosas, pasando por
una sensacion de ardor, artralgias*, parestesias o pruri-
to>. Se distribuyen de forma muy caracteristica, con
predileccién por la superficie de extension de las ex-
tremidades, asentando de forma simétrica sobre la piel
que recubre las articulaciones. Las dreas con mas fre-
cuencia afectadas son las caras dorsales de las manosy
pies, codos, rodillas y con menor frecuencia por la re-
gién glitea. Recientemente se han descrito casos don-
de las lesiones se disponen en palmas y plantas, dedos
del pie, unas y orejas®®. El eritema elevatum diutinum es
esencialmente crénico y progresivo; de forma ocasio-
nal involuciona de forma espontdnea dejando zonas
atréficas hipo o hiperpigmentadas con arrugas secun-
darias a la pérdida de coldgeno subyacente’.

La patogenia del eritema elevatum diutinum es
desconocida. El hallazgo de actividad de fijacion de
Clq en el suero de algunos pacientes, la exacerbacién
de la enfermedad por infecciones estreptocdcicas o la
histologia de tipo Arthus de todas las lesiones
espontdneas sugieren que se trata de una enfermedad
mediada por complejos autoinmunes que se depositan
en los pequefios vasos cutdneos*. En un nimero
significativo de casos hayevidencia de fiebre reumatica
o de infecciones estreptocdcicas®®®. Ademas se ha
asociado a diversas entidades como enfermedades
infecciosas, no sélo estreptocécicas sino también
virales, como hepatitis'®, VIH3!!"14 reumatoldgicas,
como artritis reumatoide, lupus eritematoso sistémico
hematolégicas como gammapatia monoclonal IgA®
linfoma de células B, sindrome mielodisplésico,

mieloma, crioglobulinemia mixta, policitemia vera y
sindrome hipereosinofilico!? enfermedades
gastrointestinales como la colitis ulcerosa'®,
enfermedad de Crohn!” y enfermedad celiaca y
neoplasias sélidas. En muchos de los pacientes no se
aprecia una gammapatia monoclonal IgA, sino tan
s6lo niveles elevados de IgA'3. En el eritema elevatum
diutinum asociado a infeccién por VIH se desconoce si
las lesiones son consecuencia directa del virus o como
resultado de las infecciones bacterianas asociadas, e
incluso el eritema elevatum diutinum puede ser el
primer signo de infeccién por VIH'4. Por la especial
disposicion de las lesiones, sobre la piel que recubre las
articulaciones, el eritema elevatum diutinum podia ser
inducido por traumatismos*!%19,

Histol6gicamente, las lesiones se caracterizan por
una vasculitis leucocitocldstica, con gran edema
endotelial en los pequefios vasos de la dermis superior
ymedia, focos de degeneracién fibrinoide llamada
hialina téxica de la pared vascular y un infiltrado
inflamatorio linfocitario perivascular'>?. Los estudios
de inmunofluorescencia directa muestran
ocasionalmente depdsitos perivasculares de
inmunoglobulinas y complemento. La mayoria de los
pacientes presentan en los estudios de laboratorio un
aumento de la VSG?', una proteina C reactiva elevada
yconcentraciones elevadas de IgA en suero’?!.

El tratamiento de eleccién para el eritema elevatum
diutinum es la dapsona, que ejerce un efecto supresor,
aunque no curativo, de la enfermedad ypor ello se ob-
serva una rapida recidiva de las lesiones yde los sinto-
mas al suspender el tratamiento. El importante grado
de fibrosis existente en las lesiones nodulares conlleva
una peor respuesta al tratamiento. El mecanismo por el
cual la dapsona ejerce este efecto supresor atin se des-
conoce, pero se piensa que posiblemente sea por la es-
tabilizacion de los neutréfilos?, por una interferencia
en los depésitos del complemento o por inhibicién de
la mieloperoxidasa?. Su uso estd limitado por sus efec-
tos secundarios como metahemoglobinemia, hemdlisis
yagranulocitosis?. Para disminuir el efecto hemolitico
de la dapsona se ha propuesto la utilizacién concomi-
tante de vitamina E o de cimetidina durante las prime-
ras semanas de tratamiento. Otros firmacos utilizados
son la niacinamida'®, colchicina® yla sulfapiridina*. La
escision quirdrgica ylos corticoidesintralesionales s61o
se utilizan en casos de enfermedad limitada. Es preciso
realizar un tratamiento de las enfermedades asociadas
al EED, pues los brotes coinciden con exacerbaciones
de laenfermedad de base, como ocurre en lasinfeccio-
nesestreptocécicas ypor VIHS.
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