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RESUMEN. En medicina existen dos especialidades que
estén intimamente relacionadas, la dermatologia y la
gastroenterologia. Existe un buen nimero de enferme-
dades que comparten mecanismos fisiopatogéni cos co-
munesy que al expresarse daran manifestaciones clini-
cas tanto internas como externas. En esta revision
analizaremos | as diferentes patologias en las que al ver
las lesiones de piel es posible hacer el diagnéstico de
enfermedad gastroenterol 6gica.

Palabras clave: dermatologia, enfermedades gastroen-
terolgicas.

INTRODUCCION

Existe unaclararelacién entre lasenfermedades del apa-
rato gastrointestina y las dermatosis, en esta revision
analizaremos las dermatosis asociadas a enfermedades
del aparato gastrointestinal.

ESOFAGO

El tracto gastrointestinal se puede ver como una exten-
sién del epitelio cutdneo. Ambos 6rganos tienen un epi-
telio escamoso estratificado que contiene, entre otros
elementos, células de Langhergansy macro6fagos, lo que
explica la presentacion de enfermedades con fisiopato-
logia comuin como las autoinmunes.

L a patol ogia esof agica da como sintoma principa dis-
fagia, € grupo de enfermedades de lapiel que afectan de
manera simultdnea esdfago y dan como sintoma disfagia
estén incluidas en los siguientes grupos que se andizaron
acontinuacién: enfermedades ampoll osas (sindromes oro-
Oculo-genitales), las colagenopatias, enfermedades hi-
perqueratésicas, sindromes asociados a cancer y enfer-
medades misceldneas.*?

SUMMARY. Dermatology and Gastroenterol ogy are me-
dical subspecialtiescloserelated. Therearediseaseswith
same physiopathological mechanisms. When these di-
seases expressit is possibly to see internal and external
sings. In this review we analyzed different der matologi-
cal pathologies related to gastroenterology diseases.
Knowing those dermatological clinical manifestations it
is possible to make gastroenterol ogical diseases diagno-
sis.

Key words: Gastroenterology, skin diseases.

ENFERMEDADES BULOSASAUTOINMUNES
Pénfigo vulgar

Enfermedad autoinmune que se caracteriza por for-
macion de vesiculas con acantolisis por deposito de an-
ticuerpos adesmogleina 3 y cadherina proteinadel des-
mosoma del cemento intercelular en estrato espinoso
suprabasal; afecta mucosa oral, esdfago, conjuntivas y
regiones de mucosa genital extendiéndose a resto dela
piel. Hay informes en laliteraturaen los que por endos-
copiay tomade biopsia se hademostrado laafeccion de
esofago, y €l principa sintomaes ladisfagia. Habitual-
mente en estos casos se observan laslesionesen lasotras
mucosas. El diagndstico se hace con biopsiacon demos-
tracién de acantolisis e inmunofluorescencia con depo-
sitos en pana de abgjade lgG y C3. Laafecciéon de mu-
cosaoral esel primer signo delaenfermedad, laafeccién
en mucosas incluye cavidad oral, esofago, faringe mu-
cosa nasal conjuntiva, vagina, cérvix y canal anal.

L a afeccidn esof agica extensa por pénfigo no es fre-
cuente. Hay tres estudios en los que se ha evaluado de
manera prospectiva la afeccién esofégica en pénfigo


http://www.medigraphic.com/espanol/e1-indic.htm
http://www.medigraphic.com/medi-artemisa

Rev Gastroenterol Mex, Vol. 71, Num. 3, 2006

329
Orozco-Topete R

activo. Algunos pacientes no tienen sintomas esofagi-
cos, la mayoria cursan con lesiones en cavidad ora y la
mayoriase quejan de odinofagiay disfagia. En €l estudio
endoscopi co se han observado: vesicul as, erosiones, pun-
tilleo rojo, manchas blancas y estrias eritematosas, des-
prendimiento de una parte del esdfago que se le conoce
con el nombre de esofagitis disecante superficial.

También se ha descrito sangrado esofagico por lace-
racion esof &gica. Laendoscopia debe ser hechacon cui-
dado debido a la fragilidad de la mucosa. El signo de
Nikolsky, en el que hay separacion de las capas de la
epidermis después de trauma se puede inducir por
endoscopia. Se deben de tomar biopsias endoscopi-
cas para histologia con hematoxilina y eosina, asi
como para inmunofluorescencia directa e indirecta,
ya que debe hacerse diagnostico diferencial con in-
fecciones oportunistas que se asocian al tratamiento
en pacientes con pénfigo.

No hay un tratamiento especifico parael pénfigo de
esofago, las lesiones de eséfago responden bien al
tratamiento habitual del pénfigo con esteroides ein-
munomoduladores como azatioprina, ciclofosfami-
da, y plasmaféresis. El uso de mofetil micofenolato es
promisorio en erradicaci 6n de anticuerpos a corto plazo.
La forma de pénfigo paraneoplésico que se asocia a
neoplasias linforeticulares también afecta esofago
(Figura 1).

Penfigoide ampolloso cicatricial

Enfermedad autoinmune ampollosa en la que la am-
polla se forma en la membrana basal en la unién der-
moepidérmica por depdsitoslinealesde IgGy C3. Tipi-
camente seve en mujeresadultas 2:1, afectamucosas, la

Figura 1. Pénfigo
en piel y mucosas.
Se presenta disfa-
gia cuando hay
afeccion de esofa-
go.

Figura 2. Epidermolisis bulosa distréfica hereditaria. Formacion
de ampollas y cicatrizacién defectuosa por defecto en los
desmosomas. Cicatriza dejando estenosis en eséfago.

afeccion a piel solo se ve en 25% de los casos, estas
lesionestienden asanar dejando cicatriz. Laafeccion de
esofago se havisto en 4% de | os pacientes ocasionando
estenosis en €l esdfago cervical. Se ha observado lafor-
macion de ampollas después de endoscopia por |o que
éstadeberdhacerse con sumo cuidado. L as estenosisson
dificiles de dilatar, ya que es frecuente la perforacién El
tratamiento es con esteroides einmunomodul adores para
inducir remisiones de la enfermedad. La dilatacion es
mejor practicarla cuando se ha inducido remision. El
reemplazo coldnico ha sido usado para estenosis intra-
tables.

Enfermedades bulosas hereditarias

Las epidermdlisis bulosas congénitas en especial la
forma distréfica recesivay las de unién, dan vesiculas,
erosiones y estenosis cicatricial en piel y mucosas que
lleva a fusion de dedos y extremidades e invalidez por
contracturas. En es6fago se observan los mismos cam-
bios que en pidl, laestenosis esof &gica requiere de ciru-
gia reconstructiva como tratamiento; sin embargo, los
resultadosy la evolucion esmalaacorto plazo, obligan-
do aadministrar alimentacion a través de gastrostomia.
Estos pacientes desarrollan amil oidosi s asociada con en-
fermedad cronicay mueren a edad temprana por dafio
renal y malabsorcién intestinal. En esta enfermedad es
posible hacer diagndstico prenatal (Figura 2).

ENFERMEDADES REACTIVAS

Sindrome de Stevens Johnson y necrélisis epidér-
micatéxica (NET)

Eslaformaseveradd eritemamultiforme que se pre-
senta de una manera aguda como efecto secundario ala
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administracion de medicamentos. Se caracteriza por la
formacion de vesiculas que af ectan 80-90% de la super-
ficie corporal y que seextienden alas mucosas, se acom-
pafia de fiebre, desequilibrio hidroelectrolitico, males-
tar general y riesgo de infecciones agregadas. La
afeccion de es6fago da como sintoma principal disfa-
gia, pero se han presentado casos con sangrado. El es-
tudio endoscopico muestra erosiones y grandes areas
de mucosa denudada con placas blanquecinas. La ma-
yoria de los pacientes se recobran sin secuelas pero
pueden formarse adherencias y estenosis. La mortali-
dad es de 20% (Figura 3).

ENFERMEDADESINFECCIOSAS
Herpes simple

La primo infeccion del herpes simple en boca causa
unainfeccion localizada con vesicul as que puede ser muy
dolorosa e incapacitante, se caracteriza por periodos de
reactivacion en €l &readeinoculacion. Enlaformadise-
minadadel herpes simple que habitualmente se observa
en pacientes inmunosuprimidos, el esdfago esel érgano
maés frecuentemente afectado y habitualmente el Unico.
El estudio endoscépico muestra ulceraciones ovales
multiples en el esdfago distal. En las biopsias se obser-
vanlasinclusionesviralesdel herpes. Estaformade her-
pes ssimple requiere tratamiento con aciclovir IV por 14
diasy se han observado casos deresistenciaa aciclovir
(Figura 4).

Candidiasis mucocutanea

Se observaen pacientes con inmunosupresion media-
da por célulasyasea primaria, por medicamentos, o por
otros padecimientos que causan inmunosupresion. La
afectacion del esofago por Candida da como sintoma
principal disfagia, se observa buena respuesta al trata-
miento con antimi coti cos sistémicos; sin embargo, mien-
traslainmunosupresion esta presente el tratamiento debe
continuarse, ya que las recaidas son laregla (Figura 5).

ENFERMEDADESDE LA COLAGENA
Esclerodermia
L aesclerodermiaes unaenfermedad sistémica carac-
terizadapor fibrosisy dafio alamicrovasculaturaque se

traduce clinicamente por unafase inicial edematosa se-
guidade endurecimiento de la piel y fendmeno de Ray-

Figura 3. Sindrome de Sevens Johnson. Enfermedad ampollosa con
afeccion de mucosasincluyendo eséfago secundaria a infeccionesy/
0 medicamentos.

L

Figura 4. Herpes simple. En pacientes inmunosuprimidos se puede
extender a esdfago dando disfagia.

Figura 5. Candida oral pseudomembranosa. En pacientes
inmunosuprimidos se extiende a esofago.
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naud. Existe una variante que es la enfermedad de
CREST en la que ademés de lafibrosis de piel y €l fe-
némeno de Raynaud, se observa calcicosis y disfun-
cion esofégica, esclerodactilia y telangiectasias. La
afeccion principal es en piel, vasos sanguineos, pul-
mones, rifiones corazén y tubo digestivo. Cercade 80%
de los pacientes con esclerodermia muestran afeccion
esofagica. Desarrollan reflujo gastroesofégico, por re-
lajacion o laxitud del esfinter inferior y las alteracio-
nes en la motilidad esof &gica caracterizada por dismi-
nucién en la fuerza contréctil y aperistalsis en los dos
terciosinferiores del estfago. EI mecanismo fisiopato-
[6gico no esté bien definido; sin embargo, se cree que
existe una disfuncién del musculo liso por el depésito
de colégenay atrofia. El estudio endoscopico muestra
telangiectasias, contracturas y esofago de Barrett. El
manejo del paciente se hace con el objeto de disminuir
el reflujo, la cirugia antirreflujo es controvertida, el re-
emplazo esofagico ha sido exitoso en casos selecciona-
dos con contracturas importantes (Figura 6).

Dermatomiositis

Enfermedad autoinmune que afecta primariamente el
musculo estriado originando debilidad muscular proxi-
mal y en piel el eritema en heliotropo y las papulas de
Gottron en dorso de manos sobre articulaciones meta-
carpofaléngicas e interfalangicas. Ladisfagia se ha atri-
buido ala afeccién de musculo esquelético en faringe y
esofago superior en 25% de los pacientes. Ladisfuncion
eincoordinacion del musculo cricofaringeo también jue-

Figura6. Esclerodermia, afeccion de
estfago y piel.

Figura 7. Dermatomiositis. En esta paciente por la debilidad muscu-
lar a nivel del misculo estriado en eséfago requirid la colocacion de
sonda nasogéstrica.

ga un papel importante en la disfagia que se puede
acompafiar de regurgitacion nasal. Se han observado
cambios manométricos en 20% de | os pacientes. En pa-
cientes de més de 40 afios es indispensable descartar
neoplasias asociadas a dermatomiositis (Figura 7).

ENFERMEDADES HIPERQUERATOSICAS
Liquen plano
Es una dermatosis idiopética que afectala piel, ufias
piel cabelluday mucosas. Las lesiones tipicas en piel

son papulas poligonales, violceas, brillantes con esca-
ma superficial més frecuentemente en superficies de
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flexion, se asociaahepatitis C. Laafeccion esofgicaes
raray en todos | os casos hay afeccién oral. En todos |os
casos informados en la literatura, han sido mujeres en
edad media quienes presentan disfagiay algunas odino-
fagia. Los hallazgos endoscOpicos muestran una muco-
sa eritematosa denudada cubi erta con membranas blan-
quecinas y contracturas cervicales. La biopsia muestra
la imagen histoldgica de infiltrado en banda en unién
dermoepidérmica.

Tylosis

Enfermedad poco comin autosdémica recesiva que se
manifiesta con queratodermia palmo-plantar, leucopla
quiaen mucosaora y carcinoma epidermoide en estfa-
go. Existen dostipos: el deinicio tardio entre cinco a 15
anos, €l cua estd asociado a cancer; y €l deinicio tem-
prano durante el primer afio de viday no tiene riesgo de
desarrollo de cancer. Hay un engrosamiento simétrico
focal en palmas y plantas, debido a la hiperplasia del
estrato corneo acompanado de fisuras dolorosas. La
mucosa del es6fago cursa con papilomatosis que se pre-
sentacomo peguerias protrusiones como espinas debido
ala acantosis. En los primeros casos informados en la
literatura el carcinoma epidermoide de esofago se pre-
senté en 50% a los 45 afios y 90% a los 65 afios, se
reconoce en la actualidad que la mortalidad por cancer
de estfago alaedad de 70 afios es de 90%. El locus para
laasociacion de Tylosisy cancer se encuentraen 17923.
En estas familias es necesario hacer estudio esofégico
periddico y esofagectomiasi se presenta displasia.

Acantosis nigricans

Enfermedad caracterizada por hiperqueratosis dando
un aspecto deterciopel o con hiperpigmentacién que afec-
ta pliegues de cuello, axilaeingles. Hay dos variedades
la asociada a sindrome metabdlico por resistencia a la
insulinay la paraneoplasica.

La mucosa ora y esofégica en la variedad paraneo-
plasica se afectan en 40% de |0s casos, en estos pacien-
tes hay produccion defactor de crecimiento tumoral afa
por el tumor estructuralmente parecido al factor de
crecimiento epidérmico, el FCT alfa interactua con
los receptores de factor de crecimiento epidérmico.
La afeccion de eséfago es raray ha sido un hallazgo
durante estudios endoscopicos, en nueve casos publi-
cados en laliteraturael estudio endoscdpico mostro pro-
yecciones papilomatosas de lamucosa, histol 6gicamen-
te se encontré hiperplasia del epitelio estratificado

escamoso sin evidencia de malignidad local. Habitual-
mente hay afeccion simultdnea de mucosa oral. Al en-
contrar acantosis nigricans en estalocalizacion se debe
hacer una busgueda exhaustiva de neoplasias princi-
pal mente adenocarcinomas de estdmago, vesicul a, pan-
creas, hepatocelulares y de colon. Se esperaque si se
hace reseccion completa del tumor la acantosis nigri-
cans remita (Figura 8).

Metastasis

Se han informado en laliteratura 11 casos de mela-
noma metastético a esofago, y es considerado un ha-
[lazgo de mal prondstico.® EI melanoma maligno pri-
mario en eséfago se hainformado en 0.1-0.2% con un
comportamiento agresivo, diseminacion hematdgenay
por vialinfética, con sobrevivade sélo 30%. Loslinfo-
mas cutaneos T (micosisfungoidesy S. de Sezary) pue-
den dar infiltracion a esofago y en laliteratura hay 12
casos documentados (Figura 9).

SINDROMESASOCIADOS
A RIESGO AUMENTADO DE CANCER

Sindrome de Plummer-Vinson también conocido
como sindrome de Patterson-K elly-Brown. Es una enti-
dad poco frecuente en la que se asocian ufias en cucha-
ra, anemia por deficiencia de hierro y disfagia en rela
cién con contracturas o estenosi s esof &gi cas proximal es.
Enformaméstardiadalengualisay estomatitisangular.
Se observa en mujeres de edad mediay se asocia a car-
cinoma epidermoide de esofago. El tratamiento es con
reemplazo de hierro.

OTRASENFERMEDADES
Sindrome de Behcet

Enfermedad sistémica caracterizada por un proceso
inflamatorio que da Ul ceras en mucosas, artritis no erosi-
va, afectacion ocular, a piel, neuroldgica e intestinal. La
afeccion a esdfago es rara'y en casos publicados se ha
descrito ulceracion por isguemia, estenosis, perforacion
y fistulatraqueoesof &gica. Hay casosenlosque se haaso-
ciado ulceracion de ileo y esdfago en forma simultanea.

Enfermedad injerto contra huésped

Esta enfermedad se ve en pacientes sometidos a tras-
plante al ogénico de médula ésea. Cursacon unafase agu-
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da después de 3-4 semanas del trasplante con lesiones en
piel por unaerupcion de papulasy placas eritemato esca-
mosas. Se puede observar sangrado en esofago por trom-
bocitopenia. Lafase crénica se manifiesta principal men-
te por liquen plano erosivo en mucosas 0 esclerodermia
con afectacién de eséfago originando odinofagiay disfa-
gia. El tratamiento con talidomida ha sido muy efectivo.

ESTOMAGO
Acantosis nigricans maligna

Sindrome paraneoplasico caracterizado por hiperquera
tosise hiperpigmentacién en plieguesy en otraséreascomo
cara dorso de manos y mucosas. Acantosis nigricans de
reciente gparicion en € adulto y en regiones perioroficia-
rias son altamente sugestivas de acantosis nigricans para
neoplésica. Se asocia principa mente con neoplasiasde es-
tdmagoy deéstasd adenocarcinomaen 61%. Laacantosis
nigricansy e cancer pueden presentarsedemanerasmulta:
nea en 60% de los casos, precede la acantosis nigricans a
ladeteccion decancer en 17%Yy laneoplasiasediagnostica
primero en 22%* (Figura 10).

Mastocitosis (urticaria pigmentosa)

Enfermedad poco comun, 35% de |os casos seinicia
después delos 20 afos de edad. La urticaria pigmentosa
es laforma de presentacion més frecuente en el adulto,
son maculas de color café rojizo o papulas simétricas
diseminadas con afeccidn de mucosasy mayor afeccién
en tronco palmasy plantas con signo de Darier (enroje-
cimiento, prurito y formacién de roncha a la friccion).
Once a 33% de | os pacientes presentan manifestaciones

Figura 9. Melanoma maligno metastatico a eséfago.

sistémicasy €l tubo digestivo es el érgano mas frecuen-
temente afectado. L os sintomas incluyen ndusea, vomi-
to, dolor abdominal, cdlicos, Ulcera péptica, malabsor-
cion intestinal, diarrea, esofagitis y sangrado de tubo
digestivo. El diagndstico se hace con biopsiade piel y €l
estudio endoscopico para las manifestaciones gastroin-
testinales. El tratamiento es con antihistaminicos H2 y
cromoglicato de sodio.

Helicobacter pylori y la pie

En los Ultimos afios se ha hablado de las manifesta-
cionesextragastrointestinales de lainfeccion por H. pylo-
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ri, y en piel la asociacion es controvertida. En donde
existe unaevidenciamés claraesen urticariacronicaen
la que ésta se cura después de la erradicacion del Heli-
cobacter pylori. Hay otras enfermedades en las que se
ha propuesto un beneficio con el tratamiento del Helico-
bacter pylori como la enfermedad de Behcet, prurito,
prarigo nodular y liguen plano. En rosaceay psoriasis
no se ha demostrado esta asociacion. Se necesitan estu-
dios bien controlados para apoyar larelacion en entida-
des como purpura de Henoch Schonlein o sindromes de
Sweet, Sjogren o esclerosis sistémica.

Se haespeculado gque los efectos sistémicos se deben
a que se incrementa la permeabilidad de la mucosa a
antigenos alimentarios, cambios en la inmunomodul a-
Cion 0 por mecanismos autoi nNmunes.®

Sangrado detubo digestivo

La hematemesis, melena y sangre fresca en heces
son manifestacion de sangrado de tubo digestivo, la

Figural0. Acatosisnigricans
paraneoplasica en mucosa
oral en una paciente con
adenocarcinome de vesicula.

Figura 11. Sindrome de Weber-Osler —Randu.
Seobserva sangrado delaslesionesde piel ya
lo largo de tubo digestivo.

piel puede dar algunas claves de diagndstico del san-
grado cuando se presentan de manera concomitantes
enfermedades dermatol 6gicas con: alteracionesvascu-
lares como el sindrome de Weber Osler Randu (Figura
11); enfermedades hereditarias del tejido conectivo como:
pseudoxantoma el éstico; sarcoma de Kaposi o0 medica-
mentos usados en dermatol ogia, etc. (Cuadro 1).

Dolor abdominal

Las enfermedades de piel que en ocasiones nos ayu-
dan a hacer diagndstico en caso de presentacion de do-
lor abdominal se muestran en el cuadro 2.

El herpes zoster puede dar dolor abdominal antes de
laaparicion de las lesiones en piel. Con afeccion de T6
hastaL 1 €l dolor puede ser confundido con colecistitiso
apendicitis. Laafeccién de S2-4 se asocia con dolor pe-
rineal con trastornos de miccion y defecacion.

En los ataques agudos de urticaria angioedema espe-
cialmente en angioedema hereditaria el cuadro clinico
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CUADRO 1
DERMATOSISY SANGRADO DE TUBO DIGESTIVO

» Malformaciones congénitas de vasos

Telangiectasiahemorrégicahereditaria

S. Osler Weber Randu
S. de nevos ahulados

 Sarcoma de Kaposi

« Poloposis

« CUCl y Crohn

 Ca. de tubo digestivo

* Defectos hereditarios del tejido conectivo * Drogas
S. de Ehlers Danlos
Pseudoxantoma el astico
CUADRO 2 INTESTINO

DOLORABDOMINAL

* Herpes zoster

» Angioedema

* Porfiria

» Enfermedad de Anderson Fabry
* Vasculitis

* Poliposis

* CUCl y Crohn

* Pancredtitis

» Tumores gastrointestinal es

se puede presentar como dolor abdominal. El edemade
lapared intestinal y el engrosamiento de la mucosa dan
como resultado liquido libre en peritoneo que puede verse
con ultrasonido.

Porfiria variegada

Laslesionesen piel sonigualesalas que se observan
en porfiriacutaneatarday se acompafia con dolor abdo-
minal. El embarazo y drogas como griseoful vina desen-
cadenan ataques agudos.

Vasculitis

La purpura de Henoch-Schonlein es una vasculitis
palpable especialmente en miembros inferiores que se
presenta con artralgias, cerca de 76% tienen afeccion
gastrointestinal con célico abdominal, ndusea, vémitoy
diarrea hemética. El estudio endoscdpico muestralesio-
nes eritematosas elevadas y ulceraciones por vasculitis
gue remiten con el tratamiento a base de esteroides.

Otras formas de vasculitis también pueden dar dolor
y sangrado de tubo digestivo como las vasculitis asocia-
das a enfermedades de la colégena, papulosis atréfica
malignay vasculitis paraneoplasica’™® (Figura 12).

M alabsorcion intestinal

Existen enfermedadesintestinal es, hepaticas, sistémi-
casy de piel que dan malabsorcién intestinal, éstas asu
vez en piel se manifiestan como alteraciones carencia-
les inespecificas y especificas.

Signos cutaneos carenciales no especificos

1. Ictiosisadquiriday prurito. Piel secacon escamas
gue semejan escamas de pescado y que con frecuen-
cia se acomparia de prurito.

2. Pelo. Se puede observar caida de cabello, creci-
miento lento y cambio de coloracidn. Se puede de-
sarrollar lanugo y cambios de coloracién en ban-
dera

3. Ufas. Desarrollan fisuras se levantan en capas cre-
cen lentamente, aparecen multiples bandas pigmen-
tadas, desarrollo de coiloniquia que puede estar en
relacion adeficienciade hierro, ufias blancas por de-
ficiencia de selenio.

4. Color de piel. Puede haber hiperpigmentacion méas
acentuado en lacara. Ladeficienciade vitaminaB12
dahiperpigmentacién distal en distribucion de guan-
te y calcetin. Con deficiencia de folatos hay hiper-
pigmentacion difusa, en Kwashiorkor se ve despig-
mentaci6n generalizada.

Efectos cutaneos de deficiencias especificas

Lavitamina A y su precursor betacaroteno estan in-
volucrados en proliferacion celular y diferenciacién, la
deficienciaresultaen metaplasia de las superficies epi-
telialesen el cuerpo; laslesiones de lapiel selescono-
ce con el nombre de “phyrnoderma’ que son papulas
foliculares de distribuci6n simétricaen superficies dor-
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Figura 12. Sindrome de Henoch-Schonlein. Paciente con dolor abdominal y sangrado de

tubo digestivo.

Figura 13. Pelagra. Sindrome carencial por deficiencia de vitami-
na B3 mas frecuente en pacientes con Cirrosis.

salesy laterales de extremidades. También se observa
xerosis diseminaday retraso en la cicatrizacion, ya que
lavitamina A esresponsable de la activacién de macré-
fagos, aumentalaproduccién de colagenay defactor de
crecimiento epidérmico.

Vitamina B1 (tiamina). En la deficiencia se observa
edemay lenguaroja.

Vitamina B2 (riboflavina). Se manifiestala deficien-
ciacomo dermatitis seborreica con placas eritemato-es-
camosas en region nasogeniana, interciliar y genitales.

LadeficienciadevitaminaB3 (niacina) dapelagra, la
triada clasica es diarrea, demenciay dermatitis; esta ul-

tima se caracteriza por placas cafésrojizas en &reasfoto
expuestas de la cara 'y dorso de manos (Figura 13). El
collar de Casal es e término usado para describir las
placas pigmentadas bien delimitadas en cuello, también
Se observan cambios en mucosaoral.

Vitamina B6 (piridoxind). Dermétitis de tipo sebo-
rreica, glositis y estomatitis angular.

Ladeficienciade vitaminaB12 produce hiperpigmen-
tacion en guante y calcetin.

La deficiencia de vitamina C (&cido ascorbico) da el
escorbuto, las manifestaciones clinicas se deben a col&
gena defectuosaen ladermisy vasos sanguineos. Clini-
camente se observan hemorragias perifolicul ares, pete-
quias, equimosis, hemorragias subungueales y de
MUCOSaS.

En la deficiencia de vitamina E se observa una der-
matitis de tipo seborreicay edema.

Deficienciade vitamina K. Sangrados (hematomasy
petequias).

Deficiencia de hierro. Estomatitis angular, ufias que-
bradizas con coiloniquia, lengualisa dolorosa, alopecia
difusa.

Deficiencia de cinc. La acrodermatitis enterdpatica es
la manifestacion clinica de la falta de absorcién de cinc
dando lesiones eczematosas vesiculares y pustulares en
manos, piesy periorificiariasy aopecia (Figura 14).

En deficiencia de selenio hay pérdida de coloracion
delapiel y e pelo.

Enfermedad inflamatoria intestinal
Las complicaciones en piel de enfermedad de Crohn

y CUCI son similares y silo cambia la frecuencia con
las que se presentan (Cuadro 3).
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Figura 14. Acrodermatitis enteropatica adquirida.

CUADRO 3
LESIONES EN PIEL DE CUCI Y CROHN

* Pioderma gangrenoso

* Eritema nodoso

* Ulceras ordlesy genitales

* Desnutricion

* Rash en areas de ileostomiay colostomia
» Enfermedad de Crohn metastésica.

Pioder ma gangrenoso

Mas de la mitad de los pacientes con pioderma gan-
grenoso tienen enfermedad inflamatoriaintestinal, 12%
con CUCI y 2% con enfermedad de Crohn lo desarro-
Ilan, se asocia a actividad de la enfermedad de base. Es
una enfermedad inflamatoria del grupo de las dermato-
sis neutrofilicas, que se inicia como un nédulo o pustu-
la, €l cual serompey crece degjando una Ulcera. Puede
presentarse como enfermedad primaria o asociada a pa-
decimientos sistémicos, cursa con fenémeno de pater-
gia. Setratacon esteroides asociado aotras drogas como
sulfas, talidomida, inmunosupresores como azatioprina,
ciclofosfamida o ciclosporina, y recientemente los nue-
vos biol 6gicosdetipo antifactor de necrosistumoral alfa
como € infliximab se han usado con aparente buenares-
puesta, aungque no se ha asociado |la fisiopatologia de la
enfermedad con la actividad del factor de necrosis tu-

moral alfa. En € instituto nosotros tenemos 13 casos de
piodermaasociado aenfermedad inflamatoriaintestinal®
(Figura 15).

L as otras manifestaciones cutaneas de la enfermedad
inflamatoria intestinal como eritema nodoso, Ulceras
oralesy granulomas son menos frecuentes.

Dermatitis herpetiforme

Esta enfermedad se caracteriza por erupcion papul o-
vesicular que se distribuye de manera simétrica en las
superficies extensoras, se agrupan de manera herpeti-
formey es muy pruriginosa. En la mayoria de los pa-
cientes se asocia una enteropatia por gluten, la cua es
usua mente asintomética. El gluten juegaun papel critico
en |la patogenia de la enfermedad. En la piel se observan
depositos de IgA, los cuaes representan compleos de
inmunoglobulinas y antigenos gastrointestinales. Se ha
encontrado anti cuerpos antitransglutaminasas que se pien-
san son |os autoantigenos predominantes. El tratamien-
to es con diaminodifenilsulfona de 100 a 150 mg y los
sintomas desaparecen en |os dos primeros dias de trata-
miento, una vez controlado el cuadro se reduce la dosis
hasta encontrar la minima proporcion con la que se con-
trola la enfermedad y la estricta adherencia a dieta libre
en gluten.*?

Sindrome de Gardner. Los hallazgos esenciales de
este sindrome son polipos intestinal es col 6nicos con un
alto grado de malignizacién asociados con quistes epi-
dermoides en cara, piel cabelluday tronco, osteomas en
maxilares, fibromas en piel y en tejido celular subcuta-
neo. Histol6gicamente el quiste puede mostrar cambios

Figura 15. Pioderma gangrenoso en un paciente con CUCI.
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de pilomatrixoma. Este sindrome se hereda de manera
autosomica dominante.**

Sindrome de Muir Torre. Tumores sebéceos (hiper-
plasias, adenomas, epiteliomas y carcinomas) en cara
y tronco multiples con o sin queratoacantomas. Se aso-
cian a neoplasias viscerales de colon y a pdlipos co-
[6nicos, asi como en otras partes del tubo digestivo y
genitourinario. Se hereda con un patrén autosdmico do-
minante en lo que se hallamado el sindrome de cancer
familiar, la alteracion genética se ha encontrado en el
cromosoma 2 P. El tratamiento a largo plazo con iso-
tretinoina hareportado ser una buena alternativa como
prevencion. El encontrar un adenoma sebéceo en pér-
pado obliga alabusqueda de pdliposy cancer®? (Figu-
ra 16).

Sindrome de Peutz-Jeghers. Enfermedad autosomi-
cadominante con mécul as pigmentadas en | abi os muco-
saora, lenguay en dedos. Se asocia a pélipos hamarto-
matosos en intestino delgado que predisponen a
intususcepci on recurrente; en 2% delos casosexisteries-

Figura 16. Adenoma sebaceo en parpado en paciente con sindrome
de Muir Torre (historia de cancer de colon).

Figura 17. Sindrome de Peutz Jeghers. Lentigenes en labios.

go de adenocarcinoma de estémago, duodeno y colon®®
(Figura 17).

Region anal y perianal

Laregion perianal es un area en la que se presen-
tan diversas patologias dermatol 6gicas que incluyen
procesos infecciosos (bacterianos, micéticos, virales
y parasitarios); procesos inflamatorios y neoplésicos
(Cuadro 4). La sintomatologia principal en esta area
es el prurito y las manifestaciones clinicas son muy
variadas.

Prurito anal

Es un sintoma muy frecuente, especiamente en hom-
bres, se asociaadiferentes patologiasy los factores quelo
originan pueden perpetuarlo al generar un circulo vicioso.

El contacto fecal juega un papel importanteen lairri-
tacion local debido aalergenos potencialesdelamateria
fecal, las bacterias presentes y sus endopeptidasas que
son por si mismas capaces de originar prurito, y si existe
enfermedad dermatol 6gica previa éste es un factor adi-
cional de irritacion. Esta érea tiene dificultad para su
aseo debido a sus caracteristicas anatomicas, pero se
puede agregar obesidad, defecacion frecuente, hirsutis-
mo, etc. Tambien pueden presentarse escurrimiento anal
por hemorroides o fisuras que interfieren con lafuncion
normal del ano o por disfuncion primariadel esfinter. El
efecto del aseo excesivo, lafricciony e uso inapropia-
do de medicamentos topicos pueden originar dermatitis
de contacto que agravan el proceso.

En cuanto alaingesta de irritantes y su efecto sobre
el prurito anal esanecddtico, no se ha probado mediante
estudios controlados.

Finalmente, factores psicol 4gicos estan involucrados
en el prurito anal, ya que un paciente con prurito croni-
Cco generatension, irritabilidad, depresion, falta de sue-
fio, etc. Una persona ansiosa es mas facil que se rasgue
lo que produce mayor dafio y contribuye a la exacerba
cién del prurito.

Se requiere una buena historia clinica para hacer el
diagnostico preciso de la causa del prurito y el trata-
miento especifico, se debe hacer hincapié en los habitos
de higiene evitando laautomedicacién y evitar el uso de
esteroides potentes fluorinados.

En nifios se descarta parasitosis, en € adulto hemorroi-
des, fisuras anal es dermatitis seborreica, liquen smple cré-
nico (Figura 18), dermatitis de contacto, psoriasis, como
causas masfrecuentesy lava oracion por € dermat6logo.
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CUADRO 4
PATOLOGIA DEL AREA PERIANAL

* Infecciosas eInflamatorias * Neoplasias
Gonorrea Hidradenitis supurativa Sarcoma de Kaposi
Sifilis Psoriasis Carcinoma epidermoide
B Dermatitis seborreica Enfermedad de Bowen
Herpes Liquen simple crénico Enfermedad de Paget
Condilomas Liquen escleroso y atréfico Linfomas
Moluscos Liguen plano Melanoma
Amibiasis Dermatitis por contacto
Candidiasis

- '||‘ o f.l

Figura 18. Liquen simple cronico perianal. Liquenificacion de la
piel como resultado del rascado croénico.

HIGADO

Se han descrito numerosos cambiosen lapiel de pacien-
tes con enfermedad hepatica por diferentes mecanismos
fisiopatogénicos.’®

Cambios vasculares

Son los cambios en piel mejor reconocidosy van des-
de telangiectasias hasta equimosis. No se sabe €l meca-
nismo exacto de la vasodilatacion, pero incluye efecto
vasodilatador del alcohol, vaso dilatacion central y dis-
minucién del metabolismo de estrégenos. El cambio mas
representativo son las telangiectasias en forma de arafia
0 nevos arécneos, caracterizado por un punto eritemato-
so (arteriolad) rodeada por arteriolas aferentes, se puede
ver la pulsacion con dermatoscopia. Su distribucion es
en: cara, V dd cuello, tronco y extremidades superiores.

Se havisto asociacion con varices esof &gi cas, existe 50%
de sangrado por varices en pacientes con mas de 20 ne-
vos aracneos (Figura 19).

1. El eritemapalmar o palmas hepaticas. Se caracteri-
zapor exageracion del moteado y mayor eritemaen la
eminencia hipotenar, hay blanqueamiento alapresion.

2. La cabeza de medusa. Venas periumbilicales en pa-
red abdominal: son venas colaterales secundarias a
hipertensién portal.

3. Lafasciespletérica. Con eritemafacia persistente
debidaalavasodilatacion cronicay pérdidadel con-
trol de los mecanismos de vasorreguladores.

4. Flushing. Enrojecimiento facial y taquicardia des-
pués de la ingesta de alcohol en personas con defi-
cienciade lasisoenzimas de la adehido deshidroge-
nasas.

5. Ictericia. Es otro de los signos bien reconocidos de
dafio hepatico, cambios de coloracion amarillentaen
mucosas y piel por depdsitos de bilirrubina. Los to-
nos de ictericia van desde amarillo hasta verde, lo
cual depende delacantidad de bilirrubinasy el color
delapidl.

6. Prurito. El prurito es frecuente en el paciente con
dafio hepético, se puede presentar hastados afios antes
de que se haga evidente la cirrosis y un 40% de los
pacientes pueden tener prurito de maneraimportan-
te. La elevacion de bilirrubinas explica en parte su
fisiopatogenia, pero debe haber otros mediadores qui-
micos involucrados. El tratamiento es poco satisfac-
torio, algo de mejoria se logra con colestiramina 4 g
al dia, tratamiento con luz ultravioletaA o B, feno-
barbital y andlogos de nal oxano.

7. Ufas. Los cambios en ufias en €l paciente con enfer-
medad hepatica son multiples. Las ufiasde Terry son
cambios de coloracién en los dos tercios proximal es
blancos y € distal rosay se debe a cambios por €
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Figura 19. Cirrosis hepatica alcoholo nutricional. Ascitis, red venosa colateral, atrofia de maseteros.

Figura 20. Ufas de Terry, en enfermedad hepatica crénica como
resultado de hipoalbulinemia

flujo vascular con reduccion del flujo capilar (Figu-
ra 20). También se puede presentar como bandasblan-
cas transversales multiples. Por otro lado, la lanula
roja se debe a vasodilatacion arteriolar. Coiloniquia
0 ufia en cuchara es el cambio mas frecuente en he-
mocromatosis por alteraciones en el metabolismo de
hierro.

Pigmentacion. La hiperpigmentacion de la piel es
caracteristicadelacirrosisbiliar primaria(Figura 21)
por un aumento de la melanina en melanosomas gi-
gantes de laepidermis. El mecanismo fisiopatol 6gico
exacto no se conace, pero se piensa que hay cambios
semejantes a |0 que sucede en la pigmentacion de la
enfermedad de Addison, pero no se ha encontrado ele-
vacién hormonal, por otro lado, la bilirrubina favorece

liberacion de enzimas proteoliticas en el tejido que pue-
den favorecer pigmentacion o bien por faltadelisis del
pigmento por |os lisosomas. También se puede observar
hi perpi gmentaci 6n en parches en cara que se confunden
con melasma. En lahemocromatosislacoloracion en la
piel da un tono cobrizo mas acentuado en areas expues-
tas a sol encontrandose en € estudio histopatol 6gico
depdsitos de hemosiderina.

Cambios endocrinol 6gicos. Hay signos de hipogona-
dismo por efecto en directo en la produccién de testoste-
rona, se manifiestapor pérdidadelibido y potencia, atro-
fiatesticular disminucion delafertilidad, disminucién de
labarba e hiperestrogenismo, es el resultado de |a secre-
cion adrenal de estrona, |a secrecion testicular de estra-
diol, conversion periférica de androstendiona a estrona
y testosterona a estradiol, disminucion del metabolismo
de estrogenos y falla del higado para inactivar estrége-
nos. Se manifiesta clinicamente con ginecomastia, cam-
bios vasculares, cambios en la distribucion de la grasa,
pérdida de vello corporal.

En cirrosis biliar primariay sindrome de Reynold se
observan cambios esclerodermiformes, calcinosis, te-
langiectasias, ictericia, hiperpigmentacion y xantomas
planos por hipercolesterolemia y la formacion de una
lipoproteina anormal, la lipoproteina X.

I nfecciones. Ciertasinfecciones bacterianas se encuen-
tran con més frecuencia en pacientes con dafio hepatico.

Mibrio vulnificus. Este microorganismo escausante
de gastroenteritis e infecciones de piel en sitios de heri-
da, capaz de causar septicemia en pacientes con hepato-
patias crénicas. Se encuentraen agua saladaen el Golfo
de México atemperaturas mayoresa20 °Cy se adquie-
re al ingerir mariscos crudos contaminados o por infec-
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Figura 22. Infeccion por Vibrio vulnificus. Sepsisy muerte en pacien-
teconcirrosis. Formacion en extremidadesde grandesbulas necréticas
de répida evolucion en las que se cultiva e microorganismo.

cion en heridade piel. Laenfermedad seiniciaalas 24-
48 horas de laingestion del vibrio o € contacto con he-
rida. Lamortalidad es alta, de 50 a 70% delos casos. En
los pacientes con hepatopatias vibrio prolifera rpida-
mente por laelevacion de ferriting, labgja actividad fa-
gocitariay ladisminucion de filtracién hepética de bac-
terias, los cuales son factores que favorecen € desarrollo
de la bacteremia, ademés de que la bacteria produce en-
zimas liticas. Laslesiones en piel selocalizan en tronco
y extremidades inferiores dando grandes bulas hemo-
rrégicas que progresan rapidamente a fascitis necroti-
zante. Larecomendacion en €l paciente con dafio hepé
tico es no comer mariscos crudos especial mente ostrasy
amejas ni nadar en aguas del Golfo de México si exis-
ten heridas en la piel® (Figura 22).

Exacerbacion de enfermedades dermatol 6gicas pre-
existentes. Esbien conocido el efecto del acohol y dafio
hepatico en exacerbacion de psoriasis, rosaceay derma-
titis seborreica. En lafalla hepéticafulminante se obser-
vaaparicion de acné.

Figura 21. Cirrosis hi-
liar primaria. Ictericia
hiperpigmentacion y
xantomasplanosen area
de herpes zoster.

Figura 23. Crioglobulinemia por hepatitis C. Formacion de Ulceras
necr 6ticas en extremidades inferiores.

Hepatitis C. Existen manifestaciones extrahepéticas
de la hepatitis C en piel por formacién de complejos
inmunes secundarios a la infeccion viral, por 1o que €l
mejor ggemplo es la crioglobulinemia de tipo mixto, la
cua se manifiesta clinicamente como purpura palpable
por vasculitis leucocitocléstica, livedo reticularis, acro-
cianosis, urticariay ulceraciones (Figura 23).

Porfiria cutanea tarda adquirida. El cuadro clinico
esigual alaformafamiliar, el mecanismo es desconoci-
do, pero se ha observado disminucién en la concentra-
cion de glutation intracelular, disminucion en la activi-
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Figura 24. Porfiria cutanea tarda. Vesiculas en éreas expuestas al sol.

dad de la enzima glutation decarboxilasa, aumento de
hierro hepético y dafio al inhibidor de la enzima uropor-
firindgeno decarboxilasa. Clinicamente hay lesiones en
areas foto expuestas y areas expuestas atrauma por fra-
gilidad de la piel con vesiculasy erosiones que cicatri-
zan dejando quistes de miliay atrofia. Se desarrolla hi-
pertricosis facial en regién periorbitariay pémulos con
tendenciaa ser mas prominente en mujeres (Figura 24).
Hay hiperpigmentaci 6n moteada en estas mismas areas,
finalmente se forman placas esclerosas amarillentas y
esclerodactilia. En el tratamiento se incluyen medidas
para evitar los factores que la exacerban como €l alco-
hol y exposicién aluz solar; los antipal Gdicosy sangrias
son |os tratamientos de eleccion.

Otras dermatosis asociadas incluyen: liguen plano
especialmente cuando hay afeccién oral, sindrome de
Sjogren, urticariay prurito.t’

Hepatitis B

Las manifestaciones cutaneas son por la respuesta
inmunoldgica a la infeccidn viral, se han descrito: en-
fermedad ddl suero, vasculitis, poliarteritis nodosa, criog-
|obulinemia, eritemanudoso, eritemamultiforme, urticaria
y en los nifios sindrome de Gianotti-Crosti, que es una
acrodermatitis popular de lainfancia.

PANCREAS

Laslesionesen piel asociadas aenfermedad pancredtica
no son comunes. La paniculitis por necrosis de grasa
subcutanea se observa en pancreatitis y carcinoma de
pancreas. El mecanismo fisiopatogéni co se desconoce,
pero se han propuesto mecanismos como laliberacién
alacirculacién de las enzimas pancredticas que entran

alagrasaatravésdeloslinféticosdando necrosis o tam-
bién que la fosfolipasa A destruye los fosfolipidos de
membranao el inhibidor de lipdlisis deficiente en estos
pacientes. Estas manifestaciones de necrosis grasa se
pueden observar en 22% de | os pacientes antes del dolor
abdominal. En piel, la paniculitis se manifiesta por n6-
dulos subcutaneos mal definidos de predominio en miem-
brosinferiores, dolorososy son frecuentemente diagnos-
ticados erréneamente como eritema nodoso. Durante su
evolucion se pueden hacer fluctuantesy drenar material
oleoso, duran de dos a ocho semanasy se resuelven con
lipoatrofia e hipopigmentacion. El estudio histopatol 6-
gico hace e diagnéstico de certeza, ya que tiene una
imagen caracteristica. En lamayoria de |os pacientes se
detecta elevacion de amilasay eosinofila.’®

El signo de Culleny € de Turner son equimosis que
se observan asociados a pancreatitis hemorrégica agu-
da, se deben ala acumulacion de sangre en el retroperi-
toneo y se observan después de tres dias de iniciada la
pancrestitis, esto es factor de mal prondstico. El signo
de Cullen se manifiesta por equimosis periumbilical, 1a
sangre vigja del retroperitoneo por e ligamento redon-
do a ombligo. El signo de Turner (Figura 25) es equi-
mosis en flanco debido a sangre en el espacio pararre-
nal, la fascia transversal a la musculatura de la pared
abdominal. Finalmente, el signo de Walzel, que es la
aparicion de livedo en € flanco, en el que se hademos-
trado vasculitis por depdsito de complejos inmunes.

Glucagonoma (eritema necrolitico migratorio)
Esél sindrome paraneopl asico asociado al carcinoma

pancreético productor de glucagon. Se manifiestaen piel
en 65 a 70% de los pacientes con eritema migratorio,

Figura 25. Sindrome de Gray Turner en carcinoma de pancreas.
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vesiculas, plstulas y erosiones en areas intertriginosas,
region perineal y genital. Las vesiculas son muy super-
ficiadlesy con tendencia a confluir; la evolucion es con
exacerbacionesy remisiones. Después de 48 horasde la
reseccion del tumor la erupcion desaparece. Los signos
y sintomas se han atribuido directamente al efecto del
glucagon en la piel que induce la disminucién los ami-
noacidosy aumentael &cido aragquiddnico (Figura 26).
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