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CASOS CLINICOS

Eritroqueratodermia simétrica progresiva generalizada

Resumen.—Un varén afecto de eritroqueratodermia simétrica
progresiva desde poco después del nacimiento experimento a los
17 afios de edad una extension por toda la superficie corporal,
con un fenotipo de eritrodermia ictiosiforme congénita.

La eritroqueratodermia simétrica progresiva suele mantenerse
estable a lo largo de la vida o mejorar hacia la pubertad, siendo

excepcional su extensidon por toda la piel.

Palabras clave: Eritoqueratodermia simétrica progresiva

generalizada. Eritrodermia ictiosiforme congénita
no ampollosa. Genodermatosis.

INTRODUCCION

Las eritroqueratodermias (EQ) son trastornos de la
queratinizacion caracterizados por placas hiperqueraté-
sicas eritematoanaranjadas con ausencia de lesiones pal-
moplantares y foliculares predominantes. En esencial se
distinguen tres formas: EQ simétrica progresiva (EQSP)
de Darier-Gottron (1), la EQ variable de Mendes da Costa
(2) yun grupo heterogéneo de EQ atipicas con sintomas
asociados como, por ejemplo, la EQ progresiva con sor-
dera de Schnyder (3), la EQ en dianas de Dégos (4), la
EQ localizada (5), la EQ con lesiones periorificiales (6)
o la EQ anular migratoria (7). La EQSP esuna rara geno-
dermatosis de herencia autosdmica dominante, con pene-
trancia incompleta yde expresividad variable, aunque hay
casos de aparicion espontdnea (8). Fue descrita por pri-
mera vezen 1911 por Darier (9), aunque el nombre por
el que le conoce hoy dia se debe a Gottron (1). Desde
su descripcion inicial en 1911 se han recogido unos
40 casos en la literatura, incluyendo los 10 casos aporta-
dos por RuizMaldonado y cols. en 1982 (10). En gene-
ral, la EQSP muestra una afectacién parcheada, que suele
ser mds o menos estable a lo largo de la vida o con ten-
dencia a la mejoria, habitualmente hacia la pubertad.
Nosotros presentamos un caso de EQSP parcheada que
experimentd generalizacién hasta cubrir toda la super-
ficie corporal, con un fenotipo idéntico a una eritroder-
mia ictiosiforme congénita no ampollosa.

DESCRIPCION DEL CASO

Un varén de 9 meses de edad fue remitido a nues-
tro Servicio en 1983 por presentar pocos meses después
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de su nacimiento unas placasrojizas ydescamativas en
la cara, extremidades y tronco que fueron intensifi-
candose, acompanandose de afectacion palmar sin otra
sintomatologia acompaifiante. No existian anteceden-
tes personales ni familiares de interés. En la explora-
cién se apreciaban placas eritematoqueratdsicas, bien
delimitadas, simétricas y fijas, en ambas mejillas, en
extremidades superiores, especialmente a lo largo de
la zona de extension, al igual que en extremidades infe-
riores (Fig. 1) y en parte del tronco. Presentaba, ade-
mas, una leve queratodermia palmar. Se practic6 ana-

FIG. 1.—El paciente a la edad de 1 afio. Placas eritematodescamati-
vas anaranjadas con areas de piel sana.
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FIG. 2.—Biopsia cutanea tomada en el primer afio de vida. Se aprecia
acantosis psoriasiforme con atrofia de la granulosa y una cérnea engro-
sada en la que alternan capas horizontales ortoqueratosis (azules) y
paraqueratosicas (rojas). Leve infiltrado linfocitario en algunas papilas.

litica, incluyendo hemograma ybioquimica sanguinea,
que resultaron dentro de los limites de la normalidad.
Se realizaron dos biopsias de brazo y antebrazo que
mostraron acantosis psoriasiforme con atrofia de la gra-
nulosa y capas alternantes horizontalmente de orto y
paraqueratosis. Se veian ocasionales queratinocitos eosi-
néfilos. En la dermis superficial habia un ligero infil-
trado linfohistiocitario perivascular (Fig. 2). Entre 1984
y 1993 se administré tratamiento con etretinato por via
oral adosisde entre 0,5 y 1,5 mg/ kg/ dia, con evidente

FIG: 3.—El paciente a los 17 afios de edad. Eritrodermia generalizada
con leve descamacion.
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FIG. 4—FEl paciente a los 17 afios de edad. Eritema y leve descama-
cién generalizada. Los dedos de las manos estan afilados y rigidos.

mejoria en sus lesiones cutdneas. Las épocas de des-
canso del tratamiento se acompafiaron de empeora-
miento o reaparicién de sus lesiones. La tolerancia cli-
nica y analitica al tratamiento fue buena a lo largo de
este periodo. En julio de 1993 el paciente dejé de seguir
voluntariamente revisiones en nuestro Servicio.

En enero de 2000, a los 17 anos de edad, el paciente
acudié de nuevo a la consulta presentando una gene-
ralizacién completa de sus lesiones hasta ocupar toda
la superficie corporal. Este hecho habia ocurrido de
forma lenta y progresiva a lo largo de los dltimos afios.
En la exploracion, el paciente presentaba un aspecto
eritrodérmico con descamacion generalizada (Fig. 3),
ademds de queratodermia palmoplantar con adelga-
zamiento de los dedos (Fig. 4) y ectropién. Se prac-
ticé una biospia cutdnea que mostré una hiperque-
ratosis ortoqueratésica compacta con algunos focos de
paraqueratosis y acantosis psoriasiforme con atrofia de
la granulosa (Fig. 5). En la dermis se apreciaba una

FIG. 5.—Biopsia cutanea tomada a los 17 afios de edad. Existe hiper-

queratosis ortoqueratésica compacta, atrofia de la granulosa con

areas de paraqueratosis, acantosis psoriasiforme e hiperplasia vas-
cular dérmica superficial.
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hiperplasia capilar superficial junto con un minimo
infiltrado linfohistiocitario perivascular. El paciente
rehuso tratamiento con retinoides orales.

DISCUSION

La EQSP se caracteriza clinicamente por placas
hiperqueratdsicas sobre una base eritematosa que se
reconocen frecuentemente por un borde rojoanaran-
jado, bien delimitadas, simétricas y fijas, localizadas
tipicamente en extremidades, gliteosy cara (11-13).
La afectacion palmoplantar con queratodermia se ha
descrito en el 50% de los casos. El térax yel abdomen
se afectan escasamente. Las primeras lesiones empie-
zan a aparecer durante el primer o primeros afios de
vida, con extension lenta y progresiva de las lesiones
durante los siguientes aflos hasta estabilizarse. La
extension e intensidad de las lesiones es variable y oca-
sionalmente hay mejoria o regresién espontanea hacia
la pubertad (14). La distribucién por sexos es similar.
Se ha publicado una familia con EQSP que presentaba
una mutaciéon en el gen de la loricrina, consistente en
lainsercién de una citosina en posicion 709, que origina
un codon de terminaciéon precoz de la cadena (15).

La afectacion generalizada de toda la superficie cor-
poral en pacientes con EQSP es excepcional, ytrasuna
extensa busqueda bibliografica solamente hemos
recogido un caso similar (16). Se trata de un nifio
afecto de EQSP que ala edad de 2 afios ymedio sufrié
en un plazo de 2 meses un avance rdapido de la enfer-
medad hacia una eritrodermia ictiosiforme, sin iden-
tificarse factores desencadenatesdel hecho. En dicho
paciente los hallazgos histolégicos y ultraestructurales
fueron superponibles a los de la eritrodermia ictiosi-
forme congénita no ampollosa. En nuestro paciente
los rasgos clinicos e histolégicos fueron también simi-
lares a los de la eritrodermia ictiosiforme congénita
no ampollosa, lo que resalta un cierto grado de super-
posicién entre ambas enfermedades. Sin embargo, el
defecto genético que subyace a la eritrodermia ictio-
siforme congénita no ampollosa se encuentra en el
gen de la transglutaminasa queratinocitica (17). Los
estudios genéticos en un mayor nimero de familias
con EQSP ayudardn a aclarar la situacién nosolégica
de ésta.

Abstract.—A boy affected of progressive symmetric
erythrokeratoderma from shortly after birth,
experienced when he was 17-year-old, a complete
generalization of his cutaneous lesions, with a
congenital ichthyosiform erythroderma phenotype.
Progressive symmetric erythrokeratoderma usually
remains stable for life or mayimprove by puberty,
but generalized involvement of the disease is
unusual in this condition.
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