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Exfoliacion cutdnea extensa en
paciente de edad avanzada

Extensive Skin Detachment in an Older Man
Historia clinica

Varén de 78 afios sin antecedentes de interés que precisa ingreso por pre-
sentar areas extensas de piel denudada con afectacion de mas del 40%
de la superficie corporal de aproximadamente dos semanas de evolucion
(fig. 1). No habia tomado farmacos en los ultimos meses, ni habia tenido
procesos infecciosos recientes. La erupcion se inicio en forma de eritema,
edema y ampollas flacidas en areas fotoexpuestas de zona facial, cuello
y escote, extendiéndose de forma progresiva a tronco y extremidades con
afectacion de palmas y plantas. Asociaba inyeccion conjuntival, queilitis
hemorragica y erosiones en mucosa oral. En la analitica destacaba hemoglo-
bina 7,9 g/dL, velocidad de sedimentacion globular 47, proteina C reactiva
8,9 y anticuerpos antinucleares a titulo 1:2.560 con anticuerpos antinucleo-
somas positivos. Fue tratado con corticoterapia a altas dosis, micofenolato
mofetilo, inmunoglobulinas intravenosas y vancomicina por colonizacion
por Staphylococcus aureus con resolucion clinica completa. Tres meses des-
pués, aparece eritema violaceo en las zonas fotoexpuestas previamente
afectas (fig. 2).

Histopatologia

En el estudio histoldgico de cuello se observaba degeneracion vacuolar en
la membrana basal epidérmica, aislados queratinocitos apoptoticos, leve
depdsito de mucina en la dermis e infiltrado inflamatorio linfocitario peri-

Figura 1 Grave afectacién mucocutanea con piel denudada y formacion
de erosiones y costras. A) Zona facial; B) mucosa oral; C) espalda; D) planta.

https://doi.org/10.1016/j.ad.2020.11.029

vascular superficial y perianexial. El estudio de inmunofluorescencia directa
(IFD) mostro positividad lineal finamente granular en la uniéon dermoepidér-
mica para IgG, IgA, IgM, C3 y C1q (fig. 3).

Figura 2 Ay B) Eritema violaceo en areas fotoexpuestas de zona facial
y cuello. C) Detalle de cara lateral de cuello con zonas papulosas algo mas
infiltradas. D) Eritema violaceo en zonas previamente afectas de espalda.

Figura 3 Estudio histolégico de biopsia cutanea tomada de cuello. A)
Imagen a gran aumento con presencia de infiltrado linfocitario parivascular y
perianexial. B) Mayor detalle de la epidermis donde se observa degeneracion
vacuolar y presencia de alglin queratinocito apoptdtico. C) Tincion con azul
alcian que demuestra deposito de mucina en la dermis. D) Estudio de inmu-
nofluorescencia directa con deposito lineal granular de C3 en la membrana
basal.

¢Cual es el diagnostico?
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CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Diagnoéstico
Lupus eritematoso cutaneo tipo necrélisis epidérmicatoxica.

Evoluciéon y tratamiento

Se diagnostico lupus eritematoso cutaneo con manifestacion tipo necrolisis
epidérmica toxica como debut de la enfermedad y se pautd tratamiento
con hidroxicloroquina 200 mg cada 12 h y metotrexato 15 mg por semana.
El paciente presenta adecuado control de la enfermedad tras 8 meses de
seguimiento.

Comentario

La erupcion parecida al sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) o necrdlisis epi-
dérmica toxica (NET) en pacientes con lupus eritematoso agudo o subagudo
constituye un reto diagnostico. Un dafo epidérmico similar al que ocurre
en la NET se ha descrito en otros procesos que no estan relacionados con
farmacos, como el lupus eritematoso (LE), la pseudoporfiria o la enferme-
dad injerto contra huésped aguda. Por este motivo, Ting et al. propusieron
el término «sindrome agudo de pan-epidermdlisis apoptdtica» (ASAP) para
englobar aquellas entidades con despegamiento epidérmico masivo como
consecuencia de una intensa apoptosis de las células epidérmicas basales'.

El lupus tipo SSJ/NET es una erupcion dolorosa con eritema, edema
y formacion de ampollas sin claro desencadenante farmacoldgico o infec-
cioso. Aparece inicialmente en zonas fotoexpuestas y se extiende de forma
simétrica afectando palmas y plantas con frecuencia. El signo de Nikolsky
suele ser positivo y la afectacion de mucosas es variable, siendo habitual-
mente leve’. La necrosis epidérmica puede aparecer en piel sana o sobre
lesiones preexistentes de lupus eritematoso agudo o subagudo. Se ha des-
crito que la progresion al despegamiento epidérmico es mas lenta en el
lupus tipo SSJ/NET que en la NET inducida por farmacos®. La mayoria de los
pacientes tienen diagnostico previo de LE, datos de actividad de la enfer-
medad y relnen criterios de lupus eritematoso sistémico?, aunque hasta
en un 35% de los casos, el lupus tipo NET es la primera manifestacion de la
enfermedad. El rango de edad es muy amplio, desde la adolescencia hasta
la edad avanzada, afectando predominantemente a mujeres. El pronostico
suele ser mas favorable que en la NET clasica®. Todos los pacientes tienen
autoinmunidad positiva especifica para LE y es caracteristica la presencia
de titulos elevados de anticuerpos antinucleares (> 1:1.280)°.

La histologia muestra diversos grados de necrosis y despegamiento
epidérmico, junto con algunos hallazgos caracteristicos de LE, como
degeneracion vacuolar, queratinocitos apoptoticos aislados, infiltrado lin-
focitario perivascular y perianexial y presencia de mucina en la dermis. En
la IFD habitualmente se observa deposito granular en la membrana basal
de mas de una inmunoglobulina como 1gG, IgM, C3 e IGA.

En conclusion, el lupus tipo SSJ/NET es una forma de manifestacion
grave del LE y de dificil diagndstico por su similitud con la NET clasica.

En nuestro paciente, la ausencia de farmacos desencadenantes, el estudio
de autoinmunidad y el desarrollo de nuevas lesiones lUpicas en las zonas
fotoexpuestas previamente afectas, permitieron establecer el diagndstico
de confirmacion.
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