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Eritermna pernio primario. Reporte de un caso

Idiopathic chilblains. A case report
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RESUMEN

La perniosis es una enfermedad inflamatoria de la piel causada
por una respuesta vascular inadecuada al frio. Clinicamente se
presenta con méculas, papulas y nédulos eritematoviolaceos, do-
lorosos y pruriginosos, en sitios acrales. Puede ocurrir de manera
aislada (perniosis primaria o idiopatica) o secundaria a enfermeda-
des subyacentes como enfermedades de tejido conectivo, neo-
plasias hematoldgicas, infeccién por SARS-Cov-2, entre otras. El
manejo de la perniosis idiopatica consiste en evitar la exposicion
al frio y el uso de esteroides t6picos en casos necesarios. Pre-
sentamos el caso de un hombre de 59 afios de edad, quien acu-
dié a consulta por lesiones eritematoviolaceas en las palmas y las
puntas de los dedos, pruriginosas y dolorosas, de tres meses de
evolucién. La biopsia mostré hallazgos compatibles con perniosis,
y en el abordaje se descartaron causas de perniosis secundaria.
Tuvo resolucién completa de las lesiones al mes de tratamiento
con esteroide tdpico y medidas para evitar exposicion al frio.

PALABRAS CLAVE: perniosis, sabaiiones, acrocianosis, dedos de COVID,
perniosis lipica.

Introduccion
La perniosis es una enfermedad inflamatoria de la piel
que resulta de una respuesta vascular inadecuada al
frio, fue descrita por primera vez en 1894 por el derma-
télogo William Thomas Corlett.”* En el siglo pasado se
trataba de una entidad muy frecuente, pero su prevalen-
cia ha disminuido de manera importante por el uso de
calefaccién y materiales aislantes.’ La perniosis puede ser
primaria o secundaria a enfermedades sistémicas como
lupus, neoplasias hematol6gicas e infecciones virales,

CORRESPONDENCIA
Hospital General Dr. Manuel Gea Gonzalez

ABSTRACT

Perniosis or chilblains is an inflammatory skin disease caused by
an inadequate vascular response to cold temperature. It pres-
ents as painful and pruritic erythro-violaceous lesions in acral
sites. It can be primary (idiopathic perniosis) or secondary to an
underlying disease such as connective tissue disorders, prolifer-
ative blood cell line disorders, SARS-Cov-2 infection, among oth-
ers. The management of idiopathic perniosis consists of avoid-
ing exposure to cold, and topical steroids if needed. We present
a 59-year-old man, who presented with a three-month history
of pruritic and painful erythematous-violaceous lesions on the
palms and fingertips. The biopsy was compatible with pernio-
sis, and diseases related to secondary perniosis were ruled out.
Follow-up at four weeks showed complete resolution of lesions
with conservative measures and topical steroids.

KEYWORDS: perniosis, chilblains, cCOVID-toes, acrocyanosis.

como la infeccién por SARS-CoV-2, la cual es una de las
causas mds reportadas en los ultimos dos afios.>* Expone-
mos el caso de un hombre en la sexta década de la vida,
acudi6 a consulta por lesiones caracteristicas de perniosis,
y en quien se descarté enfermedad sistémica asociada.

Caso clinico

Presentamos el caso de un hombre de 59 afios de edad,
quien acudié a consulta por lesiones eritematosas pun-
tiformes en las palmas y en las puntas de los dedos, pru-
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riginosas y dolorosas, de tres meses de evolucién. Como
tnico antecedente patoldégico contaba con diagndstico
reciente de diabetes mellitus tipo 2 en tratamiento con
metformina, con control adecuado. Mencioné que su pa-
decimiento comenz6 luego de un traumatismo punzocor-
tante en el segundo y tercer dedos de la mano derecha,
con eritema y aumento de volumen; recibié tratamiento
antibiético por sospecha de celulitis, pero no tuvo me-
joria. Posteriormente presenté coloracién violdcea y dis-
minucién de la temperatura, asi como dolor, mismo que
se exacerbaba con la exposicién al frio y con extensién
a la mano contralateral, con aparicién de lesiones erite-
matosas puntiformes y pruriginosas en las palmas y las
puntas de los dedos, por lo que fue enviado al Servicio de
Dermatologfa.

En el examen fisico se observé una dermatosis dise-
minada en ambas extremidades superiores, afectaba las
caras dorsal y palmar de las manos, de manera asimétrica,
caracterizada por méculas y pdpulas violdceas, irregu-
lares y mal delimitadas, asi como placas queratésicas y
violdceas en el dorso y méculas eritematosas puntiformes
en las puntas de los dedos (figura 1). Presentaba cianosis
en ambas manos, con disminucién de la temperatura y
retraso en el llenado capilar. En la dermatoscopia se apre-
ciaba distrofia cuticular, eritema en el pliegue ungueal
proximal, onicomadesis y hemorragias en astilla (figura 1).
En la exploracién fisica no se observaron lesiones en los
pies, ni en el resto de la piel ni en mucosas. Los pulsos
radiales se palpaban de intensidad adecuada y la satura-
cién periférica de oxigeno era de 95%. Se solicitaron los
siguientes estudios de laboratorio: biometria hemdtica,
quimica sanguinea, pruebas de funcién hepética, anti-
cuerpos antinucleares, anti-Ro, anti-ADN doble cadena
y niveles de complemento, los resultados se reportaron
dentro de la normalidad. Se tomaron dos biopsias con

sacabocados de 4 mm, una del dorso y otra de la cara pal-
mar del dedo mds afectado. El estudio histolégico mostré
una epidermis con acantosis regular y algunos querati-
nocitos necréticos. En la dermis papilar se observaron
capilares dilatados con formacién de telangiectasias e in-
filtrado perivascular superficial y profundo compuesto de
linfocitos y algunos histiocitos, dispuesto alrededor de los
acinos y conductos ecrinos (figura 2). En cuanto a la cli-
nica, los hallazgos histolégicos y los resultados de labora-
torio se encontraron normales. Se llegé al diagnéstico de
perniosis primaria o idiopdtica. Se indicé esteroide t6pico
de alta potencia en las lesiones eritematovioldceas, urea
al 109% en las dreas queratésicas y uso estricto de guantes
de algodén; al mes de seguimiento, el paciente mostré
mejorfa completa.

Discusion
La perniosis es una enfermedad inflamatoria superficial
de la piel que resulta de una respuesta vascular inadecua-
da al frio.” Se presenta tras la exposicién al clima humedo
y frio, en las temporadas de invierno y primavera tem-
prana, cuando la temperatura ambiental baja a entre 12 y
15 °C, sin alcanzar temperaturas bajo cero. Se ha obser-
vado que quizd la humedad sea uno de los factores mds
importantes para el desarrollo de lesiones, ya que incre-
menta la conductividad del aire y la sensacién de frio.>s
Afecta més a las mujeres jévenes, de edad menor de 40
anos, y se cree que puede tener cierta relacién con el tipo
de ropa y calzado que utilizan.**” La prevalencia de la
enfermedad es dificil de estimar, sobre todo por las difi-
cultades en el diagndstico y por la poca sospecha clinica.”
De manera fisiolégica, tras la exposicién al frio mode-
rado, hay vasoconstriccién seguida de un reflejo vasodi-
latador protector, que incrementa el flujo distal de ma-
nera intermitente para permitir la reperfusién, evitando
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Figura 1. A: Maculas y papulas violaceas en el dorso de ambas manos, con mayor afeccién en el segundo y tercer dedos de la mano derecha. B: Méculas y papulas
violaceas, irregulares y mas delimitadas con placas queratdsicas en el dorso de los dedos de la mano derecha. C: Méculas eritematosas puntiformes en las puntas de los
dedos. D: Imagen dermatoscépica con distrofia cuticular, onicomadesis y hemorragias en astilla.
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Figura 2. Estudio histopatoldgico. Tincion hematoxilina y eosina. A: Biopsia de piel acral con acantosis regular, capilares dilatados, queratinocitos necréticos aislados e in-
filtrado inflamatorio perivascular superficial (10x). B: Infiltrado inflamatorio compuesto por linfocitos e histiocitos (40x). C: Infiltrado inflamatorio en la dermis reticular
profunda dispuesto alrededor de los acinos y conductos ecrinos (10x). D Infiltrado inflamatorio linfocitico periecrino (40x).

la isquemia. En cuanto a la fisiopatologia de la perniosis,
se tiene la hipétesis de que los pacientes presentan va-
soespasmo inducido por el frio persistente o prolonga-
do, condicionando hipoxemia con respuesta inflamatoria
secundaria.*® Probablemente esta respuesta anémala se
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debe a un trastorno intrinseco de la microcirculacién y
no a anomalias estructurales del sistema de inervacién de
la misma, ya que se ha demostrado alteracién de la res-
puesta a distintos agentes vasoactivos, pero no diferencias
cuantitativas ni cualitativas en la inervacién de la piel
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Clinicamente se presenta con mdculas, pipulas y né-
dulos eritematovioldceos, dolorosos y pruriginosos, cia-
nosis y edema en sitios acrales de manera simétrica y, con
menor frecuencia, afecta las orejas, la regién centrofacial
y los gliteos.® En casos severos se observan ampollas,
erosiones y ulceraciones. Las lesiones tienen una dura-
cién de mds de 24 horas y resuelven espontdneamente en
una a tres semanas sin dejar secuelas, en ocasiones con
recurrencia estacional en los meses de mds frio.>>®

La perniosis puede ser primaria (idiopdtica) o secunda-
ria a trastornos subyacentes. La asociada a lupus eritema-
toso es una forma crénica de lupus eritematoso cutineo
y es la principal causa de perniosis secundaria. En estos
casos, las lesiones estdn presentes sin importar la estacién
ni los cambios de temperatura ambiental, persisten inclu-
so después de las épocas de frio, con duracién prolongada
(mds de un mes) y afectan predominantemente a las muje-
res.*® Otras enfermedades que pueden relacionarse con
perniosis secundaria son crioglobulinemia, gammapatia
monoclonal, enfermedades mielodispldsicas, sobre todo
leucemia mielomonocitica crénica, crioproteinemias, in-
fecciones virales como hepatitis, entre otras.>® La pernio-
sis secundaria ocurre en pacientes de mayor edad, por lo
que en casos de aparicién stbita de lesiones tipo perniosis
en adultos mayores, es necesario descartar una enferme-
dad subyacente, sobre todo neopldsica.>**

Durante la pandemia por COVID-19 se describieron
multiples manifestaciones cutdneas asociadas, entre las
que destacan las lesiones tipo perniosis o COVID toes. Estas
se aparecen etapas tardias de la enfermedad, principal-
mente en nifios y adolescentes sin sintomas sistémicos
y que, por lo tanto, suelen tener PCR negativas para el
virus.*" Clinicamente se presenta similar a la perniosis
idiopdtica, pero sin deterioro evidente con el frio, y apa-
recen incluso en temperaturas célidas, con duracién de
semanas hasta tres meses.*""

En la evaluacién de las lesiones sospechosas de per-
niosis es importante realizar un interrogatorio y explora-
cién fisica detallada para excluir los posibles diagnésticos
diferenciales. Para esto, son de utilidad los estudios de
laboratorio como biometria hemdtica, anticuerpos anti-
nucleares, niveles de complemento y anticuerpos antifos-
folipidos. Se pueden solicitar otros estudios de laborato-
rio segin los hallazgos clinicos y el interrogatorio.* En el
caso de nuestro paciente, se solicitaron anticuerpos anti-
nucleares, anti-Ro y anti-ADN doble cadena para descar-
tar perniosis asociada a lupus y una biometria hemadtica,
con la que se descarté enfermedad mielodisplasica.

Por la asociacién de la perniosis con el clima frio, an-
tes también se solicitaban niveles de crioglobulinas. Sin
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embargo, estudios recientes han demostrado que son po-
cos los pacientes con perniosis que tienen crioglobuline-
mia, y en la gran mayorfa de los casos la determinacién
de crioglobulinas es negativa, por lo que actualmente no
se recomienda su medicién si no hay otros datos clinicos
sugestivos.*s

En cuanto al diagnéstico de la perniosis idiopdtica, un
grupo de investigadores de la Clinica Mayo propusieron
los siguientes criterios:™

® Criterio mayor: eritema y edema localizado que invo-
lucre sitios acrales y persista por mds de 24 horas.

e Criterios menores: 1) inicio 0 empeoramiento en los
meses frios, 2) hallazgos histolégicos consistentes con
perniosis, y 3) respuesta con tratamiento conservador.

Son necesarios el criterio mayor y al menos un criterio
menor para integrar el diagnéstico de perniosis. El pa-
ciente de nuestro caso cumplié con todos estos criterios.

En aquellos pacientes que cumplan los criterios diag-
nésticos y que no tengan signos ni sintomas que sugieran
enfermedad subyacente, no es necesaria la toma de biop-
sia. Esta se reserva a aquellos pacientes que no cumplan
los criterios o en quienes se quiera descartar otras causas
de eritema y edema acral.™

En el estudio histolégico de la perniosis idiopdtica los
hallazgos cardinales son edema de la dermis, infiltrado
superficial y profundo compuesto predominantemente
por linfocitos, con distribucién periecrina caracteristica,
como se observé en la biopsia de nuestro paciente. Otros
signos que se pueden observar son la presencia de quera-
tinocitos necréticos aislados, espongiosis y trombos en los
capilares de la dermis.> La inmunohistoquimica muestra
que el infiltrado se compone por linfocitos T CD3+, ma-
créfagos CD68+ y algunos linfocitos B CD20+, y se observa
el mismo patrén en la perniosis idiopdtica que en la aso-
ciada a lupus eritematoso.?

Algunos autores han intentado identificar hallaz-
gos histolégicos que permitan diferenciar la perniosis
idiopdtica de la asociada a lupus eritematoso, y encon-
traron que el infiltrado periecrino y el edema de dermis
papilar sugieren el diagnéstico de una perniosis idiopa-
tica, mientras que el dafio vacuolar de la basal, depdsito
de mucina y la ausencia de infiltrado alrededor de las
gldndulas sudoriparas apoyan el diagnéstico de perniosis
secundaria a lupus eritematoso; sin embargo, siempre se
requiere la correlacién con la clinica y los resultados de
laboratorio.s"

Entre los diagndésticos diferenciales se incluyen acro-
cianosis, lesiones por congelamiento, urticaria asociada
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al frio, eritromelalgia, fenémeno de Raynaud, vasculitis
y criofibrinogenemia.>®

El manejo inicial de los pacientes con perniosis
idiopédtica se basa en mantener las extremidades calien-
tes y secas, evitando la exposicién al frio y el tabaquismo.
En caso necesario se pueden indicar esteroides t6picos.*s
Nuestro paciente presenté mejoria completa con el uso
de guantes de algodén y con esteroides tépicos, lo que
apoy6 ain mads el diagnéstico de perniosis idiopdtica.

Como tratamiento de segunda linea se utilizan los blo-
queadores de canales de calcio por su efecto vasodilata-
dor y cierto efecto inmunomodulador y antiagregante, es
mds efectivo el nifedipino (20-60 mg tres veces al dia) que
el diltiazem.> El nifedipino reduce el tiempo de remisién
de las lesiones, la duracién del dolor y las recurrencias,
aunque su efectividad no se ha demostrado en todos los
estudios, por lo que su uso es controversial.?

También se ha estudiado el uso de pentoxifilina, ni-
cotinamida, nitroglicerina e inhibidores de calcineurina,
con resultados variables. En la mayoria de los casos las
lesiones por perniosis sanan espontdneamente en un lap-
so de dos a tres semanas, por lo que es dificil distinguir
el efecto de los farmacos del curso natural de la enferme-
dad.>”

En cuanto al seguimiento a largo plazo, existen pocos
datos sobre la prevalencia de enfermedad de tejido co-
nectivo asociada a perniosis, por lo que se recomienda un
seguimiento cercano de estos pacientes, sobre todo aqué-
llos con un curso crénico de las lesiones, para detectar de
manera oportuna signos o sintomas que pudieran indicar
enfermedad agregada.®®

Conclusiones

La perniosis es una enfermedad infrecuente que requiere
un abordaje completo para descartar enfermedades aso-
ciadas, las mds importantes son las de tejido conectivo,
neoplasias hematoldgicas y, recientemente, infeccién por
SARS-CoV-2. Una vez descartadas estas enfermedades, se
llega al diagnéstico de perniosis idiopética, la cual tiene
una resolucién espontdnea en pocas semanas, pero puede
recurrir de manera estacional en épocas de frio. Es nece-
sario dar seguimiento a estos pacientes, ya que puede ser
la manifestacién inicial de alguna patologia subyacente.
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