CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Onicomicosis y balanitis en un nino de 5 anos
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HISTORIA CLINICA

Un varén de 5 anos de edad con los antecedentes de
amigdalectomia, adenoidectomia y postectomia y sin
antecedentes familiares de alteraciones cutaneas, in-
munitarias ni endocrinolégicas fue remitido a nuestro
Servicio por lesiones en unas de manos y pies, glande y
region anal de 4 meses de evolucion, sin respuesta fa-
vorable a imidazoles topicos y griseofulvina oral.

EXPLORACION FISICA

En la exploracion fisica se observaba hiperquerato-
sis subungueal, cambios de coloracién e intensa oni-
colisis, con eritema e inflamacién periungueal en pri-
mer dedo de ambas manos y pies (fig. 1). En glande
presentaba eritema brillante difuso y placas blanque-
cinas (fig. 2). No se objetivaban maculas hipocrémi-
cas, placas alopécicas, alteraciones del esmalte dental
ni afectacion ocular. El estado general era bueno y su
crecimiento y desarrollo estaban dentro de los rangos
de la normalidad.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS

En las pruebas complementarias iniciales, que in-
cluyeron un hemograma, bioquimica de sangre y ori-
na, velocidad de sedimentacion globular, estudio del
metabolismo del hierro y radiografia simple de térax;
no se detecté ninguna alteracién salvo la presencia
de unos valores de ferritina sérica en el limite bajo de
la normalidad (23 ng/ml; rango: 15-290). La serologia
del virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) fue
negativa. Los estudios hormonales solicitados para
descartar endocrinopatia asociada (niveles de cortisol,
hormona paratiroidea, hormona estimulante del ti-
roides, hormonas tiroideas, hormona foliculoestimu-
lante, hormona luteinizante y testosterona) estaban
dentro de los rangos de la normalidad. Las determi-
naciones de inmunoglobulinas (IgG, A, MyE) y com-
plemento (C3, C4 y actividad total) asi como el pro-
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Fig. 2.—Eritema rojo brillante con la presencia de placas blanqueci-
nas en el glande.

teinograma no aportaron ningun hallazgo patolégico;
los anticuerpos antinucleares (ANA) y organoespecifi-
cos (antitiroideos, anti-célula parietal gdstrica, etc.)
fueron negativos. En el estudio de inmunidad celular
el namero total de linfocitos T y subpoblaciones lin-
focitarias (ratio CD4/CD8) fueron normales, sin em-
bargo la proliferacion in vitro de linfocitos frente a es-
tractos de Candida albicans estaba marcadamente
disminuida. El prick-test con antigenos de Candida fue
negativo. Los cultivos microbiolégicos de lamina un-
gueal, glande y perianal fueron repetidamente positi-
vos para C. albicans, C. parapsilosisy C. guillermondi, y
ocasionalmente para Staphylococcus aureus.
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Fig. 3.—Onicodistrofia postratamiento.

DIAGNOSTICO

Candidiasis mucocutanea créonica (CMQC).

EVOLUCION Y TRATAMIENTO

Se instaur6 tratamiento via oral con itraconazol en
dosis de 50 mg/dia (peso del paciente: 16,2 kg; dosis
aproximada: 3 mg/kg/dia) durante 3 meses. El trata-
miento fue bien tolerado, sin la aparicion de compli-
caciones, sin embargo las lesiones evolucionaron tor-
pidamente persistiendo una onicodistrofia residual
(fig. 3) con recidiva de las mismas a los pocos meses.

COMENTARIO

La CMC es un trastorno infrecuente encuadrado
dentro de las inmunodeficiencias primarias, caracteri-
zado por infecciones por especies de Candida de ca-
racter crénico, recurrente y resistente al tratamiento,
afectando a piel, unas y membranas mucosas. Su etio-

TABLA 1. CLASIFICACION DE LA CMC

patogenia es desconocida pero se sabe que existe una
deficiencia selectiva de la inmunidad celular especifica
contra Candida spp. Los hallazgos constantes son: aner-
gia cutanea en los tests intradérmicos con antigenos de
Candidaspp., ausencia de proliferacion de linfocitos in
vitro contra antigenos de Candida spp.y disminucion
de produccion del factor inhibidor macrofagico espe-
cifico!. La respuesta inmunitaria humoral habitual-
mente no estd alterada® Existe una prevalencia mayor
de bronquiectasias e infecciones cutdneas por herpes-
virus, dermatofitos y bacterias, aunque las infecciones
fangicas sistémicas son raras. Parece ser que la infec-
cion por Candida spp. podria modificar la respuesta in-
munitaria®. Muchos casos son esporadicos, pero una
historia familiar positiva es hallada en aproximada-
mente el 20 % de los casos, siendo el patrén de heren-
cia mas frecuente el autosémico recesivo.

Suele empezar en la infancia, aunque existen casos
de aparicion en la edad adulta*. Los pacientes con CMC
presentan un amplio espectro de hallazgos clinicos, des-
de candidiasis generalizada y granulomatosa a lesiones
focales persistentes afectando s6lo mucosas y unas, in-
cluyendo paroniquia con dano severo de la lamina un-
gueal, queilitis angular, balanitis candidiasica, etc. Cuan-
do existe afectacién de cuero cabelludo las Candida spp.
puede llegar a penetrar en la vaina de tejido conjuntivo
del foliculo piloso y en el tallo del pelo®. La recidiva des-
pués del tratamiento puede manifestarse en la ldmina
ungueal como onicomicosis subungueal proximal®.

En los pacientes con CMC tanto el examen directo
como los cultivos son frecuentemente positivos’. La
CMC es realmente un grupo heterogéneo de procesos
que han sido clasificados en varias categorias aten-
diendo al patron de herencia, distribucion y severidad
de las infecciones por Candiday asociacién con otros
procesos. Entre ellos se incluyen trastornos gastroin-
testinales, queratitis intersticial, timoma, miopatia, al-
teraciones hematologicas, enfermedades autoinmu-
nes, endocrinopatias y sindromes poliglandulares
autoinmunes. Aunque no existe una clasificacion tni-
ca, la propuesta por Coleman y Hay parece especial-
mente simple y practica® (tabla 1).

Tipo Patron de herencia Hallazgos clinicos/inmunolégicos
CMC sin endocrinopatia AR Inicio en la infancia
CMC con endocrinopatia AR Inicio en la infancia. Asociado al sindrome poliendocrinopatia*
CMC sin endocrinopatia AD Inicio en la infancia
CMC con endocrinopatia AD Inicio en la infancia. Asociado a hipotiroidismo

CMC esporadica No conocido

CMC con queratitis No conocido

CMC de inicio tardio No conocido

Inicio en la infancia
Inicio en la infancia. Asociado a queratitis
Inicio en la edad adulta. Asociado a timoma

*Los principales trastornos endocrinolégicos son el hipoparatiroidismo e hipoadrenalismo.
CMC: candidiasis mucocutanea cronica; AR: autosémico recesivo; AD: autosdmico dominante.
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Los principales trastornos endocrinolégicos obser-
vados en los pacientes con CMC son el hipoparatiroi-
dismo, la insuficiencia suprarrenal y el hipotiroidis-
mo. Su patrén de herencia es recesivo pero también
se han descrito casos dominantes. En el sindrome po-
liglandular autoinmune tipo 1 o sindrome candidia-
sis-endocrinopatia-displasia ectodérmica la CMC esta
presente en el 73-78 % de los pacientes y frecuente-
mente es la primera manifestacién de la entidad®. El
50 % de los pacientes con CMC desarrollardn altera-
ciones endocrinolégicas, que estan asociadas habi-
tualmente a anticuerpos circulantes organoespecifi-
cos®. En estos pacientes es obligado un seguimiento
endocrinolégico a largo plazo®. La presencia aislada
de autoanticuerpos, en ocasiones de forma transito-
ria y sobre todo si no existe repercusion clinica, debe
interpretarse con cautela'. Un hallazgo reconocido en
esta entidad es la disminucion de los niveles de ferri-
tina sérica debido probablemente a una alteraciéon en
la absorcién del hierro®. La correccién de dicho défi-
cit se ha asociado a mejoria clinica e inmunolégica
frecuentemente temporal®.

El itraconazol por via oral ha demostrado ser relati-
vamente seguro y eficaz, aunque los datos se limitan
en su mayoria a casos aislados de CMC. La dosis utili-
zada habitualmente esta entre los 3y 5 mg/kg/dia du-
rante un periodo de 2 a 6 meses'’. A pesar del trata-
miento, con el que se obtienen remisiones de hasta
18 meses?, la recidiva parece ser frecuente, incluso en
casos en los que se ha mantenido el tratamiento de
forma pulsatil durante una semana al mes'®. Algunos
pacientes pueden presentar cierta mejoria al llegar a
la edad adulta®.

Nuestro paciente representa un nuevo caso de
CMC aparentemente esporadico, sin que por el mo-
mento hayan podido detectarse alteraciones endocri-
noldgicas ni de otro tipo asociadas.
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