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Epidermodisplasia verruciforme.
Comunicacion de un caso

Dra. Verénica Garcia Salazar,* Dra. Myrna Rodriguez Acar,** Dra. Maria de Lourdes Alonso,**
Dra. Maria Alejandra Cervantes,*** Dr. Alberto Ramos-Garibay****

RESUMEN

Laepidermodisplasiaverruciforme (EV) es unaenfermedad genética, de tipo autondmico recesivo, en donde los portado-
res no pueden estructurar una adecuada respuestainmunoldgica contra determinados tipos de virus del papiloma humano
(HVP), algunos de ellos con capacidad carcinogénica. Este grupo heterogéneo y especifico de virus papiloma humano de
laepidermodisplasia verruciforme (EV-HPV) desarrollan a edades tempranas unainfeccion diseminada, cronicay refracta-
ria al tratamiento conocido hastalafecha. Comunicamos el caso de un paciente masculino de 44 afios de edad, con

diagnéstico de epidermodisplasia verruciforme.
Palabras clave: Epidermodisplasia verruciforme.

ABSTRACT

Epidermodysplasia verruciformis is a genetic disease, inherited in an autosomal recessive mode. Patients cannot structure
an adequate immunologic response towards EV- specific HVPs, some of which have an oncogenic potential; this heteroge-
neous and specific group of virus can induce, between teen-age and child’s, a chronic and disseminated infection. There is
no effective therapy known until now. We describe a 44-year-old men with diagnosis of epidermodysplasia verruciformis

(EV).

Key words; Epidermodysplasia verruciformis.

INTRODUCCION

La epidermodisplasia verruciforme (EV) es una genoder-
matosis descrita por primera vez por Lewandowski y Lutz
en 1922. Es unarara enfermedad determinada por facto-
res genéticos, ocasionada por el virus del papiloma hu-
mano (HVP) oncdgenos, en especial HVP-5, caracteri-
zada por lesiones verrugosas planas y persistentes, que
dan lugar a carcinomas con una frecuencia muy alta. Afec-
tan: cara, dorso de las manos, tronco y extremidades.?

Esta enfermedad se puede presentar en todas las
razas, no hay predileccion de sexos y es mas frecuente
durante la nifiez y la pubertad, la edad de inicio general-
mente es entre los 5 y 8 afios de edad.®

Al inicio las lesiones son sd6lo manchas escamosas
hipocromicas localizadas en cara y cuello. Con el tiem-
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po aumentan en nimero y tienden a evolucionar a papu-
las, semejando verrugas planas de color rosado a par-
dusco, de pocos milimetros, de superficie lisa. Poste-
riormente se extienden a dorso de las manos, antebra-
zos, rodillas, piernas y dorso de los pies (se encuentran
frecuentemente involucrados los HVP 24, 25, 36, 38,
46, 47, 49) puede presentarse fenomeno de Kéebner.*?

Entre los 7 y los 17 afios de edad, aparecen man-
chas mas grandes en tronco, cuello y region proximal
de extremidades. Son lesiones asintométicas, eritema-
toescamosas, hiper o hipopigmentadas de aspecto se-
mejante a la pitiriasis versicolor (se encuentran gene-
ralmente los HVP 5, 89, 12, 15, 17, 19, 20, 21, 22 y 23).
No se afectan mucosas.

En las zonas de mayor exposicion solar como cara,
especialmente la frente, zona V del escote y dorso de
las manos las placas eritematoescamosas se sobreele-
van, tornandose queratésicas con tendencia a erosio-
narse y son las que hacia la tercera década de la vida
pueden degenerar en enfermedad de Bowen o epitelio-
mas espinocelulares (generalmente se encuentran en
estas lesiones HPV 5, 8, 14, 17, 20).12
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Pueden acompafarse de verrugas virales, querato-
sis actinicas, nevos pigmentados, queratodermia pal-
moplantar y retraso mental. Casos familiares y de con-
sanguinidad entre los padres en un 10% a 45% de los
casos por lo que se le considera una genodermatosis
precancerosa, transmitida de forma autosémica recesi-
va con una ocurrencia familiar del 25%.%34

La epidermodisplasia verruciforme es una enferme-
dad multifactorial, relacionada con factores genéticos,
infecciosos y ambientales. La principal alteracion genéti-
ca estaria relacionada con una susceptibilidad anormal
a HVP especificos (inmunodepresion celular selectiva).

En los casos con EV generalmente coexisten multi-
ples tipos de HPV.

Existe una clasificacion que divide a los EV-HPV en
dos grupos, uno con alto potencial oncogénico (HVP 5,
8, 47) que se presentan en mas del 90% de los carcino-
mas de piel de pacientes con EV y el otro con menor
potencial (HPV 14, 17, 20, 21 y 25), generalmente en-
contrado en las lesiones benignas en estos pacientes.

La respuesta inmune juega un papel importante en su
patogenia, ya que se han comunicado sindromes seme-
jantes a EV en pacientes inmunodeprimidos, especialmente
con algun tipo de trasplante y enfermos con SIDA.157

La inmunidad humoral esta intacta, mientras que la
inmunidad celular es la que se encuentra alterada: exis-
te una reduccion en las células T totales y células hel-
per, ademas de una relacioén invertida de CD4/CDS8.

Una de las caracteristicas de la EV es el bajo poder
metastatizante de los canceres que se presentan.!

CASO CLINICO

Paciente del sexo masculino de 44 afios de edad, obre-
ro, originario y residente de México, DF.

Presenta una dermatosis diseminada con tendencia
a la generalizacion respetando, piel cabelluda, palmas
y plantas. Bilateral y asimétrica.

La dermatosis es de aspecto polimorfo constituida
por numerosas neoformaciones planas de 2 a5 mm de
diametro, de bordes bien definidos, y algunas tienden a
confluir formando placas, sobre todo a nivel de los co-
dos, del color semejante a la piel (Figuras 1y 2). En los
dedos de las manos se observan verrugas virales (Fi-
gura 3). A nivel del cuello presenta numerosas querato-
sis seborreicas (Figura 4). De evolucion cronicay pruri-
ginosa. Resto de piel y anexos sin alteraciones.

Interrogatorio: El paciente refiere haber iniciado a los
8 afios de edad con la aparicion de “verrugas” en los bra-
zos y cara, los cuales fueron aumentando en namero y
tamafio y se extendieron a otras zonas del cuerpo. En
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ocasiones presentaba “comezon” motivo por el cual de-
cide acudir al Centro Dermatolégico Pascua, para estu-
dio y tratamiento. No refiere ningun tratamiento previo, no
hay antecedentes de consanguinidad ni presencia de le-
siones similares en algin miembro de su familia.

Se decide la realizacion de biopsia incisional de una
de las lesiones del codo, reportandose: epidermis con
hiperqueratosis y acantosis irregular, con papilomato-
sis de la dermis superficial, a nivel de la granulosa se
aprecia citoplasma vacuolado de los queratinocitos con
inclusiones intracitoplasmaticas (Figuras 5y 6).

Con los datos clinicos e histopatolégicos se llegé al
diagnéstico de epidermodisplasia verruciforme de Lewan-
dowsky y Lutz. Para lo cual se inicié tratamiento con reti-
noides topicos, pantalla solar y envio al servicio de Der-
matooncologia para su seguimiento a largo plazo.

DISCUSION

Hasta este momento aln no existe un tratamiento especi-
fico para la epidermodisplasia verruciforme, en diversos
estudios se han utilizado retinoides e interferén sistémicos
e intralesionales.® Los retinoides actlian a través de recep-
tores nucleares, y reprimen la transcripcion de VPH, tam-
bién tiene efectos antiproliferativos y antiangiogénicos. Los
retinoides (etretinato 1 mg/k/dia) se han usado asociados
a 1.25 dihidroxivitamina D3 y a interferon alfa, sin embargo
se ha observado que durante el tiempo en que se admi-
nistran, las lesiones disminuyen, pero histologicamente los
signos de infeccion por VPH persisten, y cuando se sus-
pende su uso nuevamente aparecen las lesiones. Se han
utilizado también inyecciones locales de interferén asocia-
das a crioterapia o diéxido de carbono, con recurrencias
comunes. Otro tratamiento es a base de ungtiento de aci-
do 5 aminolevulinico (5-ALA): un precursor de la porfirina
endodgena que penetra en el estrato cérneo anormal des-
pués de la aplicacion topica, e induce la biosintesis de
concentraciones fotosensibilizantes de protoporfirina IX en
las células. Se utiliza irradiacion subsecuente con luz de
onda 580 a 740 nm destruye selectivamente las células
sensibilizadas sin dafiar el tejido normal circundante, ob-
servandose necrosis de las lesiones, con reepitelizacion a
las dos semanas, a los tres meses siguientes las lesiones
posinflamatorias habian desaparecido con excelente re-
sultado cosmético, histolégicamente no se encontrd infec-
cion viral pero a los 12 meses volvieron a aparecer nuevas
lesiones, por lo que se sugiere que esta terapia se realice
anualmente.®

Es importante que el paciente cuente con una ade-
cuada fotoproteccion debido al riesgo de transforma-
cion de las lesiones, por lo que es importante la vigilan-



¢ Rev Cent Dermatol Pascua « Vol. 12, Num. 1 « Ene-Abr 2003

36 Garcia SV y cols. Epidermodisplasia verruciforme

Figura 1. Lesiones en brazo que semejan verru-
gas planas.

Figura 2. Lesiones en codo que confluyen forman-
do placas de mayor tamafio.

Figura 3. Verrugas virales en manos.

cia periodica de las lesiones sospechosas de transfor-
macion, se debe también dar consejo genético y apoyo
psicolégico al paciente.>1°

Las caracteristicas clinicas e histolégicas de nuestro
paciente corresponden a lo descrito en la literatura mun-

Figura 4. Queratosis seborreicas y lesiones que
semejan verrugas planas en cuello.

Figura 5. Histologia. Epi-
dermis con hiperquerato-
| sis y acantosis irregular.
Papilomatosis de la der-
mis superficial (H-E 4X).

Figura 6. Histologia. Un " s
detalle de la capa granu- 1 |
losa donde se aprecia
citoplasma vacuolado
de los queratinocitos 2 ! b
coninclusiones intracito-

plasméticas (H-E 20X). "
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dial donde se menciona que en el estudio histopatologi-
CO se encuentra acantosis, hiperqueratosis con imagen
en cesto en la capa cornea y muchos nidos bien defini-
dos de grandes células suprabasales hasta la capa granu-
losa, principalmente a nivel de las crestas interpapilares.?

COMENTARIO

La importancia de publicar este caso radica en lo nece-
sario que es establecer correctamente el diagndstico
en los pacientes que presentan lesiones que semejan
verrugas planas debido a que en mdltiples ocasiones
no se realiza un adecuado interrogatorio que nos indi-
que la evolucién que presentan y poder asi establecer
el diagnostico correcto para evitar tratamientos incorrec-
tos, sin darle el seguimiento adecuado, considerando el
alto riesgo que presentan estos pacientes de desarro-
llar carcinoma espinocelular o enfermedad de Bowen.
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