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Epidermodisplasia verruciforme: reporte de caso y revision de

la literatura
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RESUMEN

La epidermodisplasia verruciforme (Ev) es una enfermedad poco
frecuente, supone un alto riesgo de desarrollar cancer de piel no
melanoma, por la susceptibilidad génica a la infeccién por virus del
papiloma humano, el diagndstico se realiza mediante la clinica, la
histopatologia e incluso a través de pruebas moleculares como la
reaccién en cadena de la polimerasa (PCR). El tratamiento no esta
del todo claro, las medidas generales y la deteccién temprana de
lesiones malignas son clave en el manejo de esta enfermedad.

Presentamos el caso de un paciente de 15 afios de edad con
una dermatosis diseminada, caracterizada por muiltiples placas
eritematoescamosas. Se confirmé el diagndstico de epidermo-
displasia verruciforme con el estudio histopatoldgico y la reac-
cién en cadena de la polimerasa.

PALABRAS CLAVE: epidermodisplasia verruciforme, genética, suscepti-
bilidad, infeccién, virus.

Introduccion

a epidermodisplasia verruciforme (EV) es una enfer-

medad poco frecuente, afecta a todas las razas, no
muestra predileccién por sexo y generalmente el inicio de
la enfermedad es durante la nifiez o la adolescencia.' En
su inicio, esta enfermedad se manifiesta como manchas
hipocrémicas escamosas semejantes a la pitiriasis versico-
lor, evolucionan a pdpulas similares a verrugas planas, de
color rosa o pardo.” Estas lesiones suponen un alto riesgo
de desarrollar cdncer de piel no melanoma, que se explica
por la susceptibilidad génica a la infeccién por virus del
papiloma humano, particularmente miembros de la sub-
familia 3, denominados VPH-EV 3

CORRESPONDENCIA

ABSTRACT

Epidermodysplasia verruciformis (Ev) is a rare disease, it repre-
sents a high risk of developing non-melanoma skin cancer, due
to the genetic susceptibility to human papillomavirus infection.
Diagnosis is made through clinical, histopathology and molec-
ular tests such as PCR, treatment is not entirely clear, general
measures and early detection of malignant lesions are key in the
management of this disease.

We report a 15-year-old male with a disseminated dermato-
sis, characterized by multiple erythematous squamous plaques.
Diagnosis of epidermodysplasia verruciform was confirmed by
histopathological study and polymerase chain reaction.

KEYWORDS: epidermodysplasia verruciformis, genetic, susceptibility,
infection, viruses.

El planteamiento clinico, los hallazgos histol6gicos y
las pruebas virales y genéticas son clave para el diagnés-
tico de la EV, asf como la deteccién temprana de lesiones
malignas. Hasta ahora no hay ningin tratamiento espe-
cifico o efectivo para el manejo de la epidermodisplasia
verruciforme.*

Caso clinico

Presentamos el caso de un paciente de 15 afios de edad,
con antecedente heredo familiar materno de parapsoria-
sis, quien acudi6 a valoracién porque presentaba una der-
matosis diseminada en todos los segmentos en la cara, el
cuello, el tronco y las extremidades superiores e inferio-
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Figura 1. Paciente de 15 afios de edad con dermatosis diseminada en el tronco an-
terior y posterior, caracterizada por multiples placas eritematoescamosas, con es-
cama gruesa en su superficie y collarete alrededor de la lesién, de forma irregular.

res, caracterizada por multiples placas eritematoescamo-
sas, con escama gruesa en su superficie y collarete alrede-
dor de lalesién, de forma irregular, de 0.5 y 2 cm, algunas
confluyen formando placas de mayor tamafo, de cuatro
meses de evolucién, pruriginosas, sin tratamiento previo
(figura 1). Se realiz6 el diagnéstico presuntivo de pitiriasis
rosada vs. psoriasis en gotas, y se hizo biopsia incisional
en la que se observé una capa cérnea con hiperquerato-
sis laminar con paraqueratosis, acantosis irregular, con
queratinocitos grandes de citoplasma pélido y halo per-
inuclear, asi como un infiltrado inflamatorio linfocitario
perivascular superficial (figura 2).

Con dichos hallazgos se realizé el diagnéstico de epi-
dermodisplasia verruciforme. En el estudio de tipifica-
cién de virus de papiloma humano por PCR se encontréd
el serotipo VPHG6 (figura 3). El paciente se encuentra bajo
vigilancia estrecha.

Discusion

En 1922 Lewandowsky y Lutz describieron el caso de una
paciente de 29 afios con una historia familiar de consan-
guineidad,’ lo que marcé la pauta para entender qué es
una genodermatosis autosémica recesiva,® a la que se le
dio el nombre de epidermodisplasia verruciforme.

Esta genodermatosis supone un alto riesgo de desarro-
llar cdncer de piel no melanoma, que se explica por la sus-
ceptibilidad génica a la infeccién por el virus del papiloma
humano, debida a la mutacién de los genes codificantes de
las proteinas transmembranales del reticulo endopldsmico
EVERI y 2, pertenecientes a la familia de genes tipo ca-
nal transmembrana (TMC) en el cromosoma 17q25, cuya
funcién en un sujeto sano es la restriccién para adquirir
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Figura 2. Queratinocitos grandes de citoplasma pélido y halo perinuclear, as
como un infiltrado inflamatorio linfocitario perivascular superficial e infiltrado
inflamatorio perivascular superficial (H-E 60X).

110717 17VP859
1 2 3 - 5 6 7
Control positivo para MY, L1C1.
Control negativo de PCR.
Control negativo de purificacion ADN.
Muestra explorada para MY.
PCR anidada GP.

Muestra explorada para L1C1.
Control negativo de PCR anidada.
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Figura 3. Deteccidn y tipificacion de virus del papiloma humano.

la infeccién por VHP-EV.” La pérdida de funcién de estos
genes permite la proliferacién de queratinocitos infecta-
dos y la replicacién de HPV-EV en las células huésped.’
Se han descrito defectos en genes que mantienen el fun-
cionamiento correcto de los linfocitos T, como los genes
RHOH y MSTL? definiendo la epidermodisplasia verruci-
forme como un defecto en la inmunidad innata que afecta
a los queratinocitos, ya que la expresion de citoqueratinas
1y 10 estd disminuida y es sustituida por citoqueratina 14,
lo que refleja la falta de diferenciacién en la epidermis.®
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De los miembros de la subfamilia 3, denominados
VPH-EV, los tipos 5y 8 son los mds frecuentes.’ En los ni-
fios se asocian a los tipos s, 8, 12, 15, 17, 19, 20, 21,22y 23, ¥
en los adultos jévenes, a los tipos 24, 25, 36, 38, 46, 47, 49.
Sin embargo, nuestro paciente present6 un serotipo que
no se encuentra entre los descritos

Los VPH-EV se han dividido en dos grupos: uno con
alto potencial oncogénico (VPH tipos 5, 8 y 47) que se pre-
senta en mds de 9o% de los carcinomas de piel no me-
lanoma de pacientes con EV; y el otro grupo con menor
potencial oncogénico (VPH tipos 14, 17, 20, 21 y 25), ge-
neralmente encontrado en las lesiones benignas en estos
pacientes.?

El riesgo de malignizacién de las lesiones de la epi-
dermodisplasia verruciforme es de 209, se podria asociar
otro tipo de lesiones potencialmente cancerizables como
las queratosis actinicas* y otro tipo de lesiones como ne-
vos melanociticos y queratodermia palmoplantar.’

La existencia de una vacuola nuclear que rechaza la
cromatina hacia la membrana nuclear, hallazgo que se
resalta con la tincién de azul de metileno, es una herra-
mienta que apoya el diagnéstico de epidermodisplasia ve-
rruciforme y permite diferenciarla de una verruga viral.*

Otros elementos de apoyo diagnéstico es la determi-
nacién de la presencia de ADN del VPH en las lesiones
EV, por medio de la reaccién en cadena de la polimerasa
(PCR) e hibridacién in situ.

El diagnéstico diferencial de la EV incluye las verrugas
planas diseminadas y persistentes, la pitiriasis versicolor
refractaria, la acrodermatitis verruciforme de Hopf y la
enfermedad de Darier.?

Hasta la fecha no hay ningtn tratamiento profilactico
o definitivo para el manejo de la epidermodisplasia ve-
rruciforme. Existen medidas generales, asi como el con-
sejo genético.* La crioterapia se considera la primera linea
de tratamiento de lesiones premalignas y canceres de piel
in situ, mientras que la escisién quirdrgica se reserva para
lesiones malignas en estadios avanzados.®
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