ACTAS Dermo-Sifiliograficas 113 (2022) 619-620

ACADEMIA ESPANOLA
DE DERMATOLOGIA
Y VENEREOLOGIA

ACTAS
Dermo-Sifiliograficas

Full English text available at
www.actasdermo.org

CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Placas eritematosas faciales con
una evolucion clinica
desfavorable

Erythematous Facial Plaques With an
Unfavorable Course

Historia clinica

Un varon de 43 anos, natural de Brasil y sin antecedentes de
interés, consultd por unas lesiones cutaneas pruriginosas,
de 3 semanas de evolucion, en zonas fotoexpuestas. A los
6 meses se habian extendido y se acompanaban de astenia,
artralgias y placas alopécicas.

Exploracion fisica

Las lesiones iniciales estaban constituidas por placas
eritematoedematosas localizadas en el escote, la zona
preauricular izquierda, el parpado inferior izquierdo y el
cuero cabelludo (fig. 1A). En su evolucion aparecieron placas
alopécicas, Ulceras orales, eritema y edema en ambos par-
pados inferiores y eritema flagelado en el dorso (fig. 1B). Se
observaban también papulas palmares, Ulceras en los pulpe-
jos, asi como descamacion y placas hiperqueratosicas en las
caras laterales de los dedos (fig. 1C). Ademas, se constatd
la presencia de placas eritematosas e hiperqueratosicas en
los codos, las rodillas y en las articulaciones tanto metacar-
pofalangicas como interfalangicas.

Histopatologia

Se realizo un punch de 4mm de una placa facial y su estudio
histoldgico, con hematoxilina-eosina, mostré una epider-
mis con hiperqueratosis ortoqueratosica, vacuolizacion de
la capa basal con queratinocitos necréticos escasos, y un
infiltrado inflamatorio linfohistiocitario perivascular y peria-
nexial superficial y profundo en la dermis (figs. 2A-2C). La
tincion para mucina (azul alcian) mostro depdsitos en la
dermis (fig. 2D).

Otras pruebas complementarias

En la analitica destacaba la presencia de anticuerpos (Ac)
antinucleares y citoplasmaticos (ANA) 1:80 moteado y 1:80
nucleolar, y Ac anti-MDA5 positivo. Los valores de creatina-
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Figura 1

Kool E ]
.&%.&

Figura 2 2A:x40 hematoxilina-eosina; 2B: x100 hematoxilina-
eosina; 2C: x100 hematoxilina-eosina; 2D: x40 azul alcian.

cinasay de aldolasa estaban dentro del rango de normalidad.
EL PET-TC y las pruebas de funcion respiratoria fueron nor-
males.

¢Cual es el diagnéstico?
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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Diagnéstico
Dermatomiositis (DM) anti-MDA5 positivo.

Evolucion y tratamiento

El diagnostico de presuncion inicial fue de lupus tumidus.
Con la progresion de la clinica cutanea, las manifestaciones
sistémicas y la positividad del Ac anti-MDAS5, se reoriento a
DM con Ac anti-MDA5 positivo. El paciente fue tratado con
un corticoide topico, prednisona oral (1 mg/kg/dia), micofe-
nolato de mofetilo (2 g/dia), y nitroglicerina topica al 0,2%
para las Ulceras digitales. Debido a la mala respuesta de
la clinica cutanea, se anadieron Ig intravenosas mensuales
y, posteriormente, se cambid el micofenolato de mofetilo
por tofacitinib (5mg/12h) -en uso compasivo. El paciente
presentd una resolucion casi completa de las lesiones a los
2 meses de haber finalizado 6 ciclos de Ig intravenosas,
coincidiendo, a su vez, con los 5 meses desde el inicio del
tofacitinib (fig. 3).

Comentario

La DM es una miopatia inflamatoria idiopatica con unos cam-
bios anatomopatoldgicos que pueden ser indistinguibles del
lupus eritematoso’. El reconocimiento de las lesiones cuta-
neas caracteristicas puede dar la clave diagnostica’.

Los pacientes con DM anti-MDA5 presentan unas mani-
festaciones mucocutaneas caracteristicas, algunas debidas
a una vasculopatia oclusiva subyacente?. Destacan las Ulce-
ras orales dolorosas, la paniculitis, la alopecia difusa, unas
Ulceras cutaneas dolorosas que pueden progresar a isquemia
y necrosis, las manos de mecanico y unas papulas palmares
frecuentemente dolorosas (signo de Gottron inverso)>. Tie-
nen menor incidencia de miositis?>°, y peor pronostico®->.
La manifestacion sistémica mas importante es la enferme-
dad pulmonar intersticial, que tiene una prevalencia del
42-100% y que frecuentemente evoluciona a una forma rapi-
damente progresiva, pudiendo tener un desenlace fatal?™.
Esto Gltimo condiciona la necesidad de realizar pruebas de
funcion respiratoria, de capacidad de difusion pulmonar y

Figura 3

una tomografia computarizada de alta resolucion a todos los
pacientes con DMy Ac anti-MDAS5 positivo®. Otras manifesta-
ciones sistémicas que pueden asociar son neumomediastino,
edema de las manos, artralgias y artritis*, fiebre y astenia?.
Parece ser que tienen un riesgo de malignidad disminuido,
aunque igualmente se recomienda realizar el mismo cribado
de neoplasia que en el resto de pacientes con DM?.

El diagndstico diferencial de las lesiones cutaneas ini-
ciales incluye el lupus tumidus, el infiltrado linfocitico de
Jessner y las picaduras de artropodo. Las placas eritema-
todescamativas sobre las superficies extensoras (signo de
Gottron), podrian confundirse con una psoriasis. El eritema
flagelado puede aparecer en la DM, pero también se ha des-
crito de manera caracteristica en la dermatitis por shiitake,
en pacientes oncoldgicos en tratamiento con bleomicina y
en la enfermedad de Still del adulto.

Una vez descartada patologia neoplasica asociada, la
base del tratamiento de la DM son los corticoides sistémicos
a altas dosis asociados a inmunosupresores®. La gravedad de
la afectacion cutanea y sistémica junto a la presencia de Ac
anti-MDA5 condiciona la intensidad del tratamiento®.

En conclusion, se ha descrito un caso clinico con unas
lesiones iniciales sugestivas de lupus tumidus que evolucion6
a un cuadro caracteristico de DM, en el que la presencia de
anticuerpos anti-MDA5 permitio llegar al diagnostico.
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