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Resumen

La Enfermedad Injerto Contra Huésped (EICH) es una entidad inmunolégica que ocurre habitualmentetras del trasplante de médula 6sea. Presenta
un importante compromiso mucocutaneo asi como compromiso sistémico. Se puede presentar en una forma aguda y otra crénica, y dentro de
esta Ultima con una variedad liqguenoide y/o esclerodermiforme. Los dermatélogos desempefamos un papel muy importante en el diagndstico
de esta patologia. Se presenta un caso de EICH crénica (EICHC) con variedad esclerodermiformesiendo pocos los casos descritos en la literatura
médica consultada.

(Centeno A, Ruiz Lascano A. Variedad esclerodermiforme de enfermedad injerto contra huésped.Med Cutan Iber Lat Am 2006;34:21-24)
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Summary

Graft Versus Host Disease is an immunological entity which normally occurs after a bone marrow transplant. Is shows mucocutaneous signs and
systemic impairment in many case. The above mentioned disease may appear in the form of an acute or chronic disorder. The latter shows a
lichenoid and/or sclerodermoid pattern. Dermatologists play an important role in the diagnosis and study of this condition- Herewith we present
a case of the sclerodermiform type of chronic Graft Versus Host Disease. There ara few cases reported of this type in the medical literature.

the disease.
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Los trasplantes de médula 6sea constituyen medidas tera- Caso cIinico

Varon de 37 afios que debido a mieloma multiple recibe
trasplante alogénico de médula 6sea de hermano compatible
en un 85% en 1995. Cinco afios después se le realiza una
infusién de linfocitos del donante por recaida de la enfer-
medad; desarrollando consecuentemente una EICH aguda
que es medicada con corticoides sistémicos con resolucion
de la misma.

El paciente permanece libre de enfermedad por dos

péuticas usadas actualmente para tratar patologias tumora-
les y no tumorales. Debido al mayor espectro de indicaciones
clinicas, dichos trasplantes se usan cada vez con mas fre-
cuencia en la practica médica. La Enfermedad Injerto Contra
Huésped (EICH) es la principal causa de morbi-mortalidad
en este grupo de pacientes.

La variedad esclerodermiforme de la Enfermedad Injer-
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to Contra Huésped Crénica (EICHC) es sumamente rara;
habiendo pocos casos descriptos en la literatura médica
consultada.

afios hasta la fecha, que consulta por lesiones en tronco
superior y crestas iliacas. Al examen presenta en dichas
areas maculas discromicas brillantes induradas, junto con
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Figura 1. Placas y masculas brillantes, discrémicas en region
tordcica superior.

reticulado blanguecino en mucosa yugal y leve microstomia
(Figuras 1-3).

Se realiza estudio histopatolégico de la piel que muestra
un escaso infiltrado mononuclear perivascular y moderada
fibrosis dermal (Figura 4).

Se trata con metilprednisona 100 mg. diarios con mejoria
de las lesiones a los dos meses de tratamiento.

Comentario
La EICH es una entidad inmunolégica observada frecuen-
temente luego del trasplante de médula 6sea, que se pro-
duce como resultado del reconocimiento como extrafios de
antigenos del receptor por parte de linfocitos T del donante;
y caracterizada por manifestaciones cutdneo-mucosas y
compromiso sistémico (principalmente higado, ojo y apa-
rato gastrointestinal)[1]. En la piel las manifestaciones son
multiples, secuenciales e indicadoras del pronoéstico de la
enfermedad(2].

La EICH es mas frecuente después del trasplante de
médula 6sea alogénica, aunque también se puede presentar
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Figura 2. Mayor detalle donde se intenta representar la indu-
racién de las lesiones.

en el de médula 6sea singénica, transfusiones de sangre,
reinfusiones de médula 6sea autéloga, trasplante de 6rganos
solidos o transferencia materno-fetal de leucocitos por via
transplacentaria[3].

Se han propuesto tres condiciones para su desarrollo:
1) transferencia de células inmunocompetentes viables al
huésped, 2) incompetencia (inmunodeficiencia) del huésped
para rechazar células extrafias y 3) disparidad antigénica
entre donante y el huésped en el Complejo Mayor de Histo-
compatibilidad (CMH).

Los factores de riesgo para su desarrollo son la in-
compatibilidad entre donante y receptor; receptor varén y
donante mujer (con antecedentes de embarazos previos o
transfusiones); mayor edad de donante o receptor; quienes
reciben regimenes de acondicionamiento de gran intensidad
o cuando el nimero de linfocitos del in6culo es alta; entre
otros factores[4].

La EICH puede dividirse en hiperaguda, que aparece
inmediatamente después del trasplante; aguda, que se pre-
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Figura 3. Reticulado blanquecino linquenoide en mucosa yu-
gal.

senta de 10 a 40 dias después del trasplante, (otros autores
postulan entre 10 y 90 dias postrasplante) y créonical5].

La EICHC a su vez, se puede clasificar en una forma
progresiva cuando aparece después de la EICH aguda; en
una forma quiescente o latente cuando hay un periodo de
latencia entre la forma aguda y la crénica; y en una forma
de novo cuando no hay antecedente de forma aguda de
EICH[6].

El mayor predictor para el desarrollo de una EICHC es el
antecedente de una EICH aguda previa como lo presentaba
nuestro paciente[5].

La EICHC se presenta entre el 18% y el 56% de los
trasplantados con médula ésea alogénical7]. El compro-
miso cutéaneo esté presente en un 90% a 100% de los
casos. Puede presentarse clasicamente de dos maneras:
la variedad liquenoide y la esclerodermiforme. En general la
variedad liquenoide se desarrolla méas tempranamente que la
esclerodermoide y es habitual que ambas lo hagan después
de los 60 dias posteriores al transplante[8]. Algunos enfer-
mos pueden presentarla de forma secuencial o simulténea.

Figura 4. Examen histolégico de una macula que evidencia el
escaso infiltrado junto con una importante fibrosis en dermis.

Clinicamente, la forma liquenoide presenta compromiso oral
caracteristico (como en el caso citado) y el resto de la piel
con una forma muy semejante al liquen plano.

La variedad esclerodermiforme se puede presentar como
una forma localizada con placas similares a la morfea con
diversos grados de hiper e hipopigmentacién (como la de
nuestro paciente); o una forma generalizada que se asocia
a pérdida de la movilidad o contracturas articulares, fascitis,
isquemia cutdnea crénica, erosiones, Ulceras persistentes o
recurrentes, afeccion de los anexos con alopecia, anhidrosis
y distrofia ungular. Las ampollas que aparecen sobre piel
esclerética indican una EICH severa de mal prondstico.
También puede presentarse con una erupcion morbilifor-
me, maculopapular, similar a la EICH aguda que en corto
tiempo desarrolla la variedad liquenoide o esclerodermifor-
me caracteristica. Los sintomas de sequedad acompafian
con frecuencia a esta fase debido a la disminucion de las
secreciones lagrimal y salival. Las formas generalizadas son
las que se acompafian frecuentemente de compromiso
sistémico.
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La histopatologia de las placas de EICHC escleroder-
miforme recuerda a la esclerodermia con la diferencia que
en la primera, la progresion de la alteracion del colageno
comienza en dermis papilar y rara vez produce paniculitis.
Las muestras de mucosa oral y glandulas salivales menores
pueden ayudar al diagndéstico de esta patologial9].

La afectacion sistémica de EICHC (ausente en nues-
tro paciente) se caracteriza por el compromiso ocular con
conjuntivitis pseudomembranosa o serosanguinolenta o
queratoconjuntivitis seca con sus complicaciones ulcero-
sas; el compromiso ocular es un indicador de mal pronos-
tico. El higado puede tener un compromiso leve con signos
histolégicos de colestasis pero puede llegar en casos mas
SEeveros a una necrosis con insuficiencia hepética. Dentro del
sistema gastrointestinal el eséfago es el mas comprometido
(con esofagitis y otras veces estenosis) habiéndose descripto
otros casos de pseudoobstruccion intestinal. Los pulmones
pueden presentar bronquiolitis obliterativa habiendo casos
mas severos de insuficincia respiratoria. El compromiso
neuromuscular es raro, pero se han descripto neuropa-
tias, dermatomiositis y miastenia gravis asociada con esta
patologia[6]. Se describe la mayor posibilidad de tumores
cutédneo-mucoso y sistémicos (melanoma, carcinoma espi-
nocelular, glioblastomas y sarcomas)[10].

La mortalidad de la EICHC varia entre el 15% y el 56%.
Los pacientes fallecen habitualmente por infecciones debi-
das a depresién de la inmunidad celular y a disfuncién de
barreras epiteliales (esta Ultima favorecida por la sequedad
de piel y mucosas); siendo las méas comunes aquellas pro-
ducidas por candida, herpes zoster, herpes simple, citome-

galovirus, Staphylococcus aureus, y gérmenes oportunistas,
con compromiso de las vias respiratorias, piel y sepsis. Otras
muertes se producen por caquexia y disfuncion hepéatica.
Las enfermedades oncolégicas de base no constituyen
causa importante de muerte en estos pacientes ya que el
injerto versus tumor reduciria la recaida de este ultimo. La
supervivencia a los 6 afios oscila entre 20% y 70%[9-111.

En lo que se refiere al tratamiento, algunos autores pos-
tulan no realizarlo en las formas cutédneas localizadas; pero
cuando la afeccién cutanea es mas generaliza y méas aun
cuando hay compromiso sistémico, se postula el uso oral
de inmunosupresores como glucocorticoides, ciclosporina
y azatioprina en sus diversas combinaciones. En caso de
piodermitis recurrente se recomienda la administracion
cronica de antibiéticos. El tratamiento con PUVA es bene-
ficioso para las formas liquenoides generalizadas y tendria
un buen efecto en las formas esclerodermiformes[12]. Se
describen nuevas promesas terapéuticas con la talidomida,
fotoforesis, anticuerpos monoclonales como anti CD20 entre
otros[13, 14].

Nuestro paciente se encuadra en una EICHC variedad
esclerodermiforme quiescente o latente, con una forma
localizada sin compromiso sistémico que respondi6 a los
corticoides sistémicos y con buena evolucién hasta seis
meses posteriores al mismo.

Presentamos este caso por tratarse de una patologia de
infrecuente aparicién en la practica diaria, en los que los
dermatélogos tenemos un rol importante en el diagnéstico y
tratamiento de la enfermedad.
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