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RESUMEN

El eritema papuloso centrifugo es un cuadro poco frecuente caracterizado por un borde de crecimiento
centrifugo salpicado de pequefias papulas y un curso recidivante, con predominio en primavera y verano.
No existen pruebas complementarias que certifiquen el diagndstico.

Se analizan las caracteristicas clinicas de siete casos 7 casos que conforman, hasta la fecha, la serie mas
extensa de pacientes no orientales, confirmando su caracter pruriginoso y recidivante estacional. Las
lesiones suelen ser escasas en nimero, de predominio en tronco, y didmetro generalmente superior a 5
cm. Como posible papel desencadenante, en uno de nuestros pacientes, dos de los brotes tuvieron una
relacién temporal con la vacuna para COVID 19 y en otros dos casos se relacioné con sendas neoplasias
hematoldgicas: un mieloma mudltiple y un linfoma de Hodgkin. Estos y otros casos asociados a neoplasias
referidos en la literatura plantean que esta entidad pueda comportarse como un sindrome paraneoplasico.
Palabras clave:

Eritema papuloso centrifugo, eritema papuloso semicircular recidivante, anular,

papuloso, sindrome paraneoplésico

ABSTRACT

Erythema papulatum centrifugum is a rare condition marked by a centrifugally growing border dotted
with small papules and a relapsing course, often worse in spring and summer. There aren't any specific
diagnostic tests to confirm it. This study analyzes the clinical characteristics of seven cases, representing
the largest series of non-Oriental patients to date. Our findings confirm the pruritic and seasonally
relapsing nature of this condition. Lesions are typically few, primarily located on the trunk, and generally
exceed 5 cm in diameter.
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Interestingly, in one patient, two outbreaks correlated temporally with the COVID-19 vaccine. In two
other cases, the condition was linked to hematological malignancies: multiple myeloma and Hodgkin
lymphoma. These observations, along with other neoplasm-associated cases reported in the literature,
suggest that this entity might function as a paraneoplastic syndrome.

Keywords:
Erythema papulatum centrifugum, Erythema papulosa semicircularis recidivans,
papular, papulatum, annular, paraneoplastic syndrome

INTRODUCCION

El eritema centrifugo papuloso (ECP) es un proceso infrecuente, que se presenta como un eritema
figurado pruriginoso de crecimiento anular o semianular, con regresién central, y el borde salpicado por
pequedias papulas eritematosas. Ohmori et al' publican en 2013 los primeros 5 casos de la literatura
occidental y revisan 152 casos de la literatura japonesa definiendo sus caracteristicas clinico-
epidemioldgicas. Es mas frecuente en varones, predominando en edades medias. Suele ser una lesién
tnica o en nimero menor a 5, con predominio en abdomen y extremidades, En mds de la mitad de los
casos es recidivante, con un predominio estival. Se ha descrito en ocasiones asociado a tumores. Nuestro
objetivo es estudiar las caracteristicas de este cuadro en nuestro medio.

METODOS

Se trata de un estudio observacional transversal, con recogida de datos ambispectiva, dentro de la
plataforma CLINI-AEDV de la AEDV, que ha sido aprobado por el Comité de Etica de Investigacién con
Medicamentos del Hospital Universitario Puerta de Hierro-Majadahonda (Acta n°® 18/2022)

La poblacién de estudio fueron todos los pacientes de cualquier edad y sexo, atendidos por cada
dermat6logo reclutador, con un diagnédstico de ECP conforme a sus caracteristicas clinicas.

Los dermatdlogos fueron invitados a participar a través de las redes de difusion de la AEDV y de las
redes sociales de comunicacién de la comunidad dermatoldgica del pais (febrero 2024). Los participantes
incluyeron todos los casos de este diagndstico de su centro.

Los datos se recogieron en un cuaderno de recogida de datos online a través de la plataforma REDCap.
Se recogieron datos demogréficos, clinicos y epidemioldgicos y se realizd estadistica descriptiva de los
mismos.

RESULTADOS

Se incluyeron 7 casos de ECP por parte de 6 dermatdélogos. Los datos demograficos, clinicos y
epidemioldgicos de los pacientes de la serie presente (numerados del 31 al 37) y de los recogidos en la
literatura de habla inglesa y espafiola se detallan en la Tablal. Los casos referidos por Ohmori en la
literatura japoneses no aparecen recogidos.

Se estudiaron 7 pacientes, 2 hombres y 5 mujeres, con edades comprendidas entre 39 y 75 afios. En el
momento de la inclusion el niimero de lesiones era entre 1 y 3. En 4 pacientes estas adoptaban una
configuracién anular (algin anillo completo) y en 3 semianular (fig. 1). Seis pacientes referian prurito. El
didmetro maximo de las lesiones era superior a 5 cm. en todos los casos, excepto en uno, alcanzando la de
mayor tamafio 40 cm. Las pdpulas que salpicaban los bordes eran numerosas, entre 20 y 60, y de pequefio
tamafio (2-6 mm). Las localizaciones mds frecuentes fueron, en primer lugar, el abdomen, seguida de la
espalda y los miembros superiores. En 5 pacientes se recogié un curso recurrente, con aparicién de las
lesiones en primavera-verano en 4 de ellos y no pudiendo precisarse en los otros dos. El niimero de
recidivas por paciente oscil entre 2 y 9, aunque en dos pacientes s6lo se objetivé un episodio. La
duracién de cada brote variaba entre 1 y 6 meses y se resolvian dejando pigmentacion residual en 5 casos.
Con relacioén a las pruebas complementarias, no se realizaron estudios micolégicos, y en s6lo dos casos se
realizaron pruebas epicutdneas, que fueron negativas en el caso 33 y de débil positividad para galato de
dodecilo y mezcla de galatos mix (en D4) con relevancia desconocida, en el caso 37. Dos pacientes
presentaban ANA>160, uno de los cuales tenia ademds C4 disminuido, anticuerpos anticentrémero y
antimitocondriales tipo M2, y un tercero una PCR discretamente elevada y una LDH disminuida. Seis
pacientes fueron biopsiados, observiandose en todos un infiltrado linfohistiocitario perivascular,
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superficial y profundo en 3 casos, con presencia de ocasionales eosinéfilos (en 4 casos) y neutréfilos (3
casos). En 3 pacientes se constataron alteraciones epidérmicas como acantosis, espongiosis y exocitosis,
pero en ninguno se demostro la presencia de alteraciones en las gldndulas sudoriparas ecrinas.

No se encontraron factores desencadenantes como alcohol, picantes, sudoracién o infecciones. En un
caso, el 37, dos brotes aparecieron tras la administracién de sendas vacunas Pfizer para el COVID 19.
Una paciente presenté concomitantemente diarrea, otra un linfoma de Hodgkin y otra un mieloma IgG
kappa. Se emplearon diversos tratamientos, fundamentalmente corticoides topicos (6 casos), corticoides
orales (2 casos) e hidroxicloroquina, terbinafina oral, famciclovir y antihistaminicos con un caso cada
una. En todos los casos, la respuesta fue parcial y se consider6 que los brotes involucionaban
espontdneamente, excepto en un paciente (caso 7) tratado con éxito con dipropionato de betametasona y
acido fusidico. La paciente a la que se diagnosticé de mieloma a partir del estudio de su EPC no volvi6 a
recidivar tras haberse sometido a induccién con 6 ciclos VRD (bortezomib, lenalinomida, dexametasona)
y autotransplante de progenitores hematopoyéticos, a pesar de que llevaba mas de 8 afios con brotes
recurrentes. La paciente correspondiente al caso 35 presentd un episodio tnico que involucioné en el
momento que se diagnosticé y se empezo a tratar el linfoma. Estas dos pacientes llevan casi dos afios sin
recurrencias.

DISCUSION

El EPC es una dermatosis poco frecuente con unas caracteristicas clinicas distintivas. El eritema papuloso
semicircular recidivante, descrito por Song el al? en pacientes chinos, es indistinguible del ECP?y asi lo
incluimos en esta revision entendiendo que ambos términos aluden a la misma entidad.

Predomina en pacientes orientales, habiéndose descrito tinicamente 5 casos en pacientes no orientales*”.
Los 7 casos que presentamos representan la serie mas extensa en pacientes occidentales. Descrito como
mds frecuente en hombres, casi un 90% en Japon', en nuestra revision (Tabla 1) este porcentaje se sitda
enun 71 %. Sin embargo, de los casos espafioles*?, incluyendo nuestra serie, el 78% fueron mujeres.
Suelen ser lesiones de tamafio mayor de 10 cm de didmetro, pudiendo alcanzar los 50. Aparece
predominantemente en el tronco y raices de extremidades. En mas de la mitad de los casos recidiva,
generalmente en época estival, para resolverse espontdneamente en varias semanas 0 meses sin
alteraciones, o con hiperpigmentacién residual central®*°, como ocurrié en 5 de nuestros casos.
Inicialmente se considerd que la inflamacién de los ductos ecrinos tanto a nivel de la dermis como de la
epidermis era una caracteristica definitoria del proceso'®?, pero luego se constaté que esta no es
constante, ni siquiera frecuente?®. En nuestra serie no se encontraron alteraciones a ese nivel. Los
hallazgos histopatolégicos son poco especificos, mostrando leves alteraciones epidérmicas, como
paraqueratosis y espongiosis, y una inflamacién perivascular linfocitaria con o sin inflamacién periecrina.
La presencia de eosinéfilos y neutréfilos puede ser mas frecuente de lo comunicado, ya que los hemos
encontrado en el infiltrado en 4 y 3 casos respectivamente, mientras en la literatura sélo se describe la
presencia de neutréfilos en dos casos®”.

La etiopatogenia es desconocida. Ohmori et al' lo sitdan en el grupo de los eritemas anulares de etiologia
incierta, como el eritema anular centrifugo (EAC), con el que se plantea fundamentalmente el diagndstico
diferencial, sobre todo con una variante poco frecuente que también tiene tendencia a recidivar
anualmente en época estival'®!'2. Sin embargo, en el EPC los bordes del eritema son papulosos y las
lesiones menos numerosas, de mayor tamafio y se localizan predominantemente en tronco a diferencia del
EAC. Aunque generalmente no se describen alteraciones analiticas o enfermedades asociadas
concomitantes', se piensa que es un cuadro reactivo donde un proceso infeccioso, medicamentoso o
tumoral pudiera estar implicado‘, habiéndose sefialado el calor, la humedad, la sudoracion, el alcohol y
los picantes como factores desencadenantes®®°. No hemos podido constatar estos desencadenantes en
ninguno de nuestros pacientes, aunque en el caso 37 dos de los brotes aparecieron tras dos semanas de la
administracién de la vacuna COVID. No tiene un tratamiento adecuado, siendo los corticoesteroides
tépicos los més utilizados, con respuesta inconstante.

Un tema relevante es el posible cardcter paraneopldsico de esta erupcién. En nuestra serie 2 de los 7 casos
se han asociado a tumores. En los casos 32 y 35 el EPC precedié al diagnéstico de un mieloma y un
linfoma de Hodgkin respectivamente, apareciendo estos en el estudio de la dermatosis. En la literatura
aparecen tres casos asociados a neoplasias, un adenocarcinoma gastrico metastésico’, un melanoma® y un
linfoma B primario de pancreas'®. Aunque en el paciente con adenocarcinoma géstrico no se dan mas
detalles, en los otros dos casos el EPC debuté con el tumor y desapareci6 tras la remisioén® o tratamiento
de este'!, como ocurri6 en nuestras dos pacientes, lo que apoya la hipétesis de que esta dermatosis pueda
ser en ocasiones, un proceso paraneopldsico, de forma andloga al EAC™,
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El EPC es una dermatosis poco frecuente con un patrén clinico de eritema anular que se expande
centrifugamente y un borde caracteristico salpicado de papulas eritematosas, lo que, junto con el caracter
recurrente de predominio estival, permiten individualizarlo adecuadamente desde el punto de vista
clinico, ya que la histopatologia no ofrece datos distintivos, dentro del grupo de los eritemas anulares. Su
posible caricter paraneoplésico es un hecho también relevante que debe ser considerado ante estos
pacientes.
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TABLA 1 Casos de EPC. Revision de la literatura

Caso | Autor Sexo Edad Estacionalidad Nb/a Pru. | N° | Reci | Ip Pa
(pais/afio)
1 Ohmori' H 54 Si (verano) Des Si >1 | No NR
2 (Jap6n/2013) H 55 Si (verano) Des Si 1 No NR Polimiositis,
neumonitis
intersticial
3 H 23 Des Des Si >1 Si Si
4 H 89 Des Des Si >1 Des NR
5 H 63 Des Des Si >1 Des NR Cancer
gastrico
6 Song? H 39 S (verano) 3 Si >1 Si NR
7 (China/2012)  |'H 37 Si (verano) 2 Si [ >1 |si No
8 H 30 Si (verano) 3 Si 1 Si NR
9 H 28 Si (verano) 3 Si 1 Si NR
10 H 36 Si (verano) 2 Si 1 Si NR
11 H 34 Si (verano) 5 Si >1 Si No
12 H 24 Si (verano) 2 Si >1 Si No
13 H 35 Si (verano) 3 Si 1 Si No
14 H 29 Si (verano) 4 Si >1 Si No
15 Rodriguez- M 50 Si (verano) 20 Si 1 Si No
Lomba*
(Espaiia/2018)
16 Bernia’ M 70 Si (primavera/ 6 Si 1 Si No
(Espana/2020) verano)
17 Oba® H 30 Des 2 Si 1 Si No
18 (Turquia/2022) | H 54 Des 5 Si >1 Si No
19 Franco’ H 21 Si (verano) 1 Si 1 No Si
(USA/2018)
20 Ueda?® H 38 Des 5 Si 1 Si Si
21 (Jap6n/2013) H 38 Des 1 Si >1 No Si
22 Wang’ H 35 No * >1 Si 1 Si Si Melanoma
(Taiwan/2015)
23 Zhang!? M 32 Si (otofio) 6 Si 1 Si No
24 (China/2020) 'y 63 St 20 St |3 |sf No
(otofio/invierno)
25 M 32 Si (invierno) 2 Si 1 Si No
26 M 33 Si (primavera) 2 Si 2 Si No
27 M 48 Si (primavera) 5 Si 1 Si No
28 H 31 Si (verano) 3 Si 3 Si No
29 M 27 Si (verano/ 7 Si 1 Si No
invierno)
30 Inoue!? M 39 S (verano) 3 Des | 1 Si No Linfoma B
(Jap6n/2016)
31 Allegue M 51 Si (primavera/ 9 Si 3 Si No
(Espaia/2024) verano)
32 M 64 Si (primavera/ 9 Si 3 Si No Mieloma
verano)
33 M 54 Na 4 Si 1 Si No
34 H 75 No 1 Si 2 No No
35 M 39 Si (verano) 1 Si 3 No No Hodgkin
36 M 58 No 2 No 1 Si No
37 H 42 Si (primavera/ 3 Si 1 St No
verano)
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TOTAL H 65% Media Si93% (35/37) Si No No

(24/37) 43 85% 17% 83%
(SD:16) 29/ (6/35) | (2472

37) Si 9) Si

83% 17%

(29/35) | (5/29)

Nb/a: nimero de brotes/afios

Pru: prurito

N°l: nimero de lesiones presentes en el momento de la descripcion
Reci: recidivante

Ip: inflamacién periecrina en histopatologia

Pa: patologia asociada

H: hombre

M: mujer

Des: desconocida

* clima humedo y calido todo el afio, sin variacion estacional

Na: no aclarada (la paciente vivia entre Espaia y Argentina y tenia brotes en ambos
paises, con diferencia estacional)

NR: no realizada
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FIGURAS

- : i
Fig. 1.- Gran placa anular que ocupa todo el abdomen, con el borde salpicado de
péapulas, de la paciente 32 (a); placa semianular con borde papuloso en el abdomen de la
paciente 33 (b); extenso eritema de configuracién anular con bordes salpicados de
papulas y pigmentacion central de la paciente 34 (c); otra placa en muslo en la paciente
34 (d); gran placa con tendencia a aclaramiento central y con numerosas pipulas de
predominio en la periferia, en el paciente 35 (e); placa de configuracioén semianular en
mama, con bordes con pdpulas eritematosas, de la paciente 36 (f )
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