Dermatologia poco Frecuente en Atencion
Primaria

Modnica Nataly Uvidia Parra
Angie Anais Zea Salazar
Maria José Guerrero Vasquez
Akemi Rocio Plaza Alcivar
Maria Andreina Fuentes Guin

(S

VELSERIS




Dermatologia Poco Frecuente en
Atencion Primaria



Consejo Editorial

Maria Claudia Parejo Ortiz, Universidad Cooperativa de Colombia
Paula Andrea Mesa Casalins, Universidad Libre Barranquilla
César Augusto Guzman, Universidad del Sinu Cartagena

Revisores

Xavier Andrés Nufiez Verdezoto, Hospital General del Sur de Quito
Oswaldo Enrique Moreno Jaramillo, Universidad San Gregorio de
Portoviejo

Declaracion de conflicto de intereses de los autores

Los autores declaran que no existen conflictos de intereses
financieros, personales, académicos o profesionales que puedan
haber influido de manera inapropiada en la elaboracion, analisis o
publicacion de este trabajo. Asimismo, confirman que el contenido
presentado ha sido desarrollado con criterios de objetividad,
transparencia e integridad cientifica.

Las politicas editoriales de VELSERIS— autoria, conflictos de interés, manejo de
correcciones y retractaciones, revision por pares y conducta editorial — se rigen por
las Core Practices publicadas por el Committee on Publication Ethics (COPE),
disponibles en publicationethics.org/core-practices.

Publicado por VELSERIS, Manta, Ecuador
ISBN:978-9907-801-54-5 Camara ecuatoriana del libro
http://doi.org/10.56470/978-9907-801-54-5

Esta obra se distribuye bajo licencia Creative Commons Attribution-
NonCommercial 4.0 International (CC BY-NC 4.0).



Indice

Hidradenitis Supurativa 6
Mbobnica Nataly Uvidia Parra 6
Dermatomiositis Cutanea 29
Angie Anais Zea Salazar 29
Pénfigo Vulgar 49
Maria José Guerrero Vasquez 49

Sindrome de Sweet (Dermatosis Neutrofilica

Aguda Febril) 72
Akemi Rocio Plaza Alcivar 72
Necrobiosis Lipoidica 92
Maria Andreina Fuentes Guin 92



Indice de Autores

Mboénica Nataly Uvidia Parra
Médico General ESPOCH
Médico Rural Puesto de Salud Nabuzo

Angie Anais Zea Salazar
Médico Universidad de Guayaquil
Médico Privado

Maria José Guerrero Vasquez
Médico General Universidad Técnica Particular de Loja
Médico General en institucién privada

Akemi Rocio Plaza Alcivar
Médica Universidad Catolica Santiago de Guayaquil

Maria Andreina Fuentes Guin

Médica Universidad Catolica de Santiago de Guayaquil
Médico en Funciones Hospitalarios Hospital Nicolas Cotto
Infante



Hidradenitis Supurativa

Mbénica Nataly Uvidia Parra

Introduccion y definicion

La hidradenitis supurativa (HS), también conocida historicamente
como acné inverso o enfermedad de Verneuil, es una dermatosis
inflamatoria crénica, recurrente y profundamente debilitante que
afecta de manera predominante el epitelio folicular de las areas de la
piel ricas en glandulas apocrinas. Estas zonas incluyen clasicamente
las regiones axilar, inguinal, anogenital, perineal e inframamaria,
aunque puede presentarse en cualquier area anatomica que contenga
este tipo de foliculos pilosos (como el cuero cabelludo, la nuca o el
pliegue interglateo).

A pesar de la nomenclatura histérica que sugiere un origen glandular
primario (el término "hidradenitis" implica inflamacion de la
glandula sudoripara), la evidencia cientifica contemporanea ha
demostrado de forma inequivoca que el evento primario no reside en
la glandula apocrina, sino en la oclusion del foliculo pilosebaceo. Por
lo tanto, la enfermedad se clasifica de manera mas precisa dentro del
espectro de las enfermedades oclusivas foliculares, compartiendo
caracteristicas patogénicas con el acné conglobata, la celulitis
disecante del cuero cabelludo y el quiste pilonidal (la denominada
"tétrada de oclusion folicular”).

Desde la perspectiva de la atencién primaria, la hidradenitis
supurativa representa un desafio monumental. Es una enfermedad
frecuentemente infradiagnosticada o diagnosticada de forma tardia.
Diversos estudios a nivel mundial indican que el retraso medio entre
el inicio de los sintomas y el diagnéstico correcto oscila entre los 7 y
los 10 anos. Durante este prolongado intervalo, los pacientes suelen
peregrinar por multiples consultas médicas, servicios de urgencias y
especialidades quirargicas, recibiendo diagnoésticos erréneos como
"forunculosis de repeticiéon", "abscesos simples" o "infecciones

6



estafilococicas recurrentes". Este retraso diagnoéstico permite la
progresion de la enfermedad desde formas inflamatorias leves y
reversibles hacia estadios cicatriciales, fistulizados y mutilantes que
alteran drasticamente la calidad de vida del paciente.

El impacto psicosocial de la hidradenitis supurativa es uno de los mas
altos entre todas las enfermedades dermatoldgicas, superando
frecuentemente la morbilidad asociada a la psoriasis severa o la
dermatitis atopica grave. El dolor crénico, la supuracion constante de
material purulento y maloliente, la desfiguracion estética de las zonas
intimas y la disfuncién sexual secundaria generan tasas elevadas de
depresion, ansiedad, aislamiento social y, en casos extremos, ideacion
suicida. Por consiguiente, el médico de atencién primaria juega un
rol absolutamente vital e insustituible: es el profesional de primera
linea con la capacidad de establecer una sospecha clinica temprana,
instaurar el manejo inicial, identificar comorbilidades sistémicas y
coordinar la derivaciéon oportuna al dermatoélogo para evitar el dafo
tisular irreversible.

Epidemiologia

La comprensiéon de la epidemiologia de la hidradenitis supurativa ha
evolucionado significativamente en la ultima década. Aunque
histéricamente se consideraba una "enfermedad rara", los datos
epidemiolégicos modernos sugieren que es mucho mas comuan de lo
estimado, con una prevalencia global estimada que oscila entre el
0.1% y el 1% de la poblacién general, dependiendo de la
metodologia del estudio y la region geografica.

Prevalencia e Incidencia:

Las estimaciones de prevalencia varian de manera considerable.
Estudios basados en registros poblacionales europeos vy
norteamericanos documentan prevalencias cercanas al 1%, aunque
las cohortes basadas estrictamente en diagnoésticos confirmados por
especialistas suelen mostrar cifras mas conservadoras (alrededor del
0.1% al 0.4%). Esta discrepancia subraya el alto indice de
subdiagnostico en la comunidad.



Edad de inicio:

La hidradenitis supurativa es predominantemente una enfermedad
de adultos joévenes. El inicio de la sintomatologia ocurre con mayor
frecuencia en la segunda y tercera décadas de la vida, tipicamente
después de la pubertad (entre los 15 y los 25 afos). La aparicién
prepuberal es extremadamente rara y, cuando se presenta, debe
obligar al clinico a descartar endocrinopatias subyacentes, sindromes
de hiperandrogenismo prematuro o formas genéticas familiares
severas. La incidencia de nuevos casos disminuye drasticamente
después de los 50 afos, y la enfermedad tiende a estabilizarse o
atenuarse después de la menopausia, lo que sugiere un fuerte
componente hormonal en su mantenimiento, aunque los niveles de
androgenos séricos suelen ser normales en la mayoria de los
pacientes.

Distribucion por sexo:

Existe una marcada predominancia femenina en las poblaciones
occidentales (América del Norte y Europa), con una relacién mujer-
hombre de aproximadamente 3:1. Sin embargo, este dimorfismo
sexual presenta variaciones regionales; por ejemplo, algunas cohortes
asiaticas reportan una relacién mas equilibrada o incluso un ligero
predominio masculino. Ademas del sexo, la presentaciéon clinica
difiere: las mujeres tienden a presentar afectaciéon predominante en
areas axilares, inframamarias e inguinales, mientras que los hombres
desarrollan con mayor frecuencia lesiones perianales, glateas y
afectacion atipica severa (como el acné inverso de tronco).

Factores de Riesgo Exacerbantes:
Para el médico de familia, identificar y modificar los factores de
riesgo es tan importante como la prescripciéon farmacologica.

* Tabaquismeo: Es el factor de riesgo exégeno mas
solidamente asociado a la HS. Mas del 70-80% de los
pacientes con HS son fumadores activos o exfumadores. La
nicotina y otros compuestos del tabaco promueven la
hiperplasia epidérmica en el infundibulo folicular
(favoreciendo la oclusion), alteran la funcién quimiotactica de
los neutrdfilos e incrementan la secrecion de citocinas
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proinflamatorias por parte de los macrofagos. Ademas, el
abandono del habito tabaquico, aunque no siempre revierte
la enfermedad, disminuye la frecuencia de los brotes y mejora
la respuesta al tratamiento.

Obesidad y Sindrome Metabolico: Existe una
correlacion lineal positiva entre el Indice de Masa Corporal
(IMC) y la gravedad de la HS. La obesidad actta a través de
multiples mecanismos: incrementa la friccidbn mecanica
(cizallamiento) en los pliegues cutaneos mayores promoviendo
la ruptura folicular, aumenta la maceraciéon y altera el
microbioma local. Adicionalmente, el tejido adiposo es un
6rgano endocrino activo que secreta adipocinas
proinflamatorias (como el TNF-alfa y la IL-6) e incrementa la
conversion periférica de androgenos, exacerbando el entorno
proinflamatorio sistémico.

Genética: Hasta el 30-40% de los pacientes reportan
antecedentes familiares de primer grado con lesiones
similares. La enfermedad sigue un patron de herencia
autosémico dominante con penetrancia incompleta en las
formas familiares. Se han identificado mutaciones en los
genes que codifican el complejo enzimatico gamma-secretasa
(NCSTN, PSENEN, PSENTI), el cual es fundamental para la
sefializaciéon de la via Notch, vital para el mantenimiento
normal y la diferenciacién del epitelio del foliculo piloso.

Etiopatogenia

La fisiopatologia de la hidradenitis supurativa ha sido redefinida. Ya
no se considera una infeccién primaria, sino un trastorno
inflamatorio mediado por el sistema inmunolégico, desencadenado
por una anomalia en el epitelio folicular. El médico de atenciéon
primaria debe comprender esta cascada patogénica, ya que explica
por qué el uso repetido de antibidticos de espectro reducido o los
simples drenajes quirtrgicos fracasan sistematicamente a largo plazo.
La Cascada de Eventos Fisiopatologicos:

Hiperqueratosis Infundibular y Oclusion: El evento
primigenio es la hiperqueratosis (engrosamiento del estrato
cérneo) en la porcion infundibular (superior) del foliculo
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pilosebaceo. Las células epiteliales muertas no se descaman
adecuadamente, formando un tapén de queratina que ocluye
completamente el conducto.

Dilatacion Quistica: Al estar ocluido el ostium folicular,
las secreciones de la glandula sebacea, la glandula apocrina
(que desemboca en el foliculo) y los productos del
microbioma local contintian acumulandose. Esto provoca una
dilataciéon progresiva del foliculo, formando un quiste o
nédulo subclinico.

Ruptura Folicular: La presion mecanica (exacerbada por
la friccion en areas de pliegues o por la obesidad) y la
debilidad intrinseca del foliculo provocan su estallido.
Respuesta Inmunitaria y Formacion de Abscesos: La
ruptura folicular libera abruptamente el contenido
intrafolicular (queratina, sebo, pelos, bacterias comensales,
péptidos antimicrobianos) hacia la dermis profunda
circundante. La dermis, que normalmente es un entorno
estéril y libre de estos componentes, reacciona montando una
respuesta inmunitaria masiva y desproporcionada de tipo
"cuerpo extrafio". Se activan las vias de los linfocitos T
colaboradores (Thl y Thl7), produciendo una tormenta de
citocinas locales, principalmente Factor de Necrosis Tumoral
alfa (TNF-alfa), Interleucina-1 beta (IL-1f), Interleucina-17
(IL-17) y diversas metaloproteinasas de matriz. Clinicamente,
esto se traduce en la formacién de un absceso estéril (o
polimicrobiano por flora comensal profunda) agudamente
doloroso.

Cronicidad, Fistulas y Cicatrizacion: A medida que los
abscesos intentan curarse, las células madre epiteliales de los
foliculos remanentes proliferan e intentan reepitelizar las
cavidades dérmicas destruidas. Este epitelio neoformado crea
trayectos anémalos o "tineles" debajo de la piel, conocidos
clinicamente como fistulas. Estos tineles secretan fluidos
constantemente. Paralelamente, los fibroblastos, estimulados
por la inflamaciéon crénica, depositan grandes cantidades de
colageno, resultando en fibrosis densa, cicatrices hipertréficas
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y contracturas que limitan la movilidad de la extremidad
afectada.

El Rol del Microbioma:

Aunque la HS no es una enfermedad infecciosa contagiosa, las
bacterias juegan un papel amplificador critico. En fases tempranas, se
aislan bacterias anaerobias estrictas y estafilococos coagulasa
negativos (como Staphylococcus lugdunensis). A medida que se forman las
fistulas y la enfermedad progresa, se produce una disbiosis masiva y
una biopelicula bacteriana (biofilm) se establece en los taneles
dérmicos, dominada por Porphyromonas, Prevotella y Corynebacterium.
Esta biopelicula perpetaa la respuesta inflamatoria del huésped y es
responsable del olor fétido caracteristico, pero no responde a las
terapias antibidticas empiricas estandar dirigidas contra Staphylococcus
aureus, explicando los fracasos terapéuticos en atenciéon primaria.

Manifestaciones Clinicas

El conocimiento semiolégico preciso de la HS es la principal
herramienta del médico de cabecera. La enfermedad tiene un
espectro de presentacion que va desde nédulos inflamatorios aislados
hasta placas difusas de cicatrizacién y supuracion.

Topografia:

La topografia tipica es fundamental para el diagnéstico. Las lesiones
tienen una predileccién absoluta por las areas intertriginosas ricas en
foliculos terminales y glandulas apocrinas.

Areas primarias: Axilas (la mas frecuente), ingles, perineo,
region perianal, gliteos, pliegues inframamarios.

- Areas atipicas: Nuca, pliegues retroauriculares, cintura, region
suprapubica, muslos internos.

Casi todos los pacientes desarrollan lesiones simétricas y
bilaterales a medida que la enfermedad avanza.
Lesiones Elementales (Semiologia):

1. Nédulos inflamatorios: Son el sello distintivo temprano.
Profundos, muy dolorosos al tacto, eritematosos y firmes, sin
un punto blanco central evidente al principio. Tienen forma
de ctipula y suelen durar de 7 a 15 dias.
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Abscesos: Los nodulos pueden fluctuar y transformarse en
abscesos que eventualmente drenan espontidneamente un
material purulento, serosanguinolento y maloliente.
Comedones de doble terminaciéon ("Tombstone
comedones'): Son patognomoénicos de la enfermedad.
Aparecen como puntos negros agrupados, frecuentemente
interconectados bajo la piel, que desembocan en dos o mas
orificios epidérmicos. Su hallazgo en axilas o ingles
practicamente confirma el diagnostico diferencial de HS.
Tuneles (Fistulas o "Sinus tracts"): Trayectos dérmicos
interconectados y epitelizados que drenan material
cronicamente. Clinicamente se palpan como cordones
endurecidos bajo la piel. Tienen orificios fistulosos evidentes
por los cuales, a la presién, emana pus o liquido seroso.
Cicatrices: Pueden ser deprimidas, en forma de puente
(bridas cicatriciales), hipertroficas o formar grandes placas
fibroticas que alteran severamente la anatomia local,
obliterando el pliegue natural de la axila o la ingle.

Evaluaciéon de la Gravedad: Sistema de Clasificacion de Hurley
En atencién primaria, la estadificacion mas util, rapida vy
universalmente aceptada es la clasificacion de Hurley. Es vital
documentarla en la historia clinica.

Estadio I de Hurley: Formacién de nédulos y abscesos
Unicos o multiples, sin formaciéon de fistulas ni cicatrizacion
evidente. (Representa la fase inflamatoria inicial; el tejido
circundante es normal).

Estadio II de Hurley: Abscesos recurrentes con formacién
de trayectos fistulosos (tineles) y cicatrices incipientes.
Lesiones separadas por piel clinicamente sana. (Representa la
cronicidad y dafio estructural focal).

Estadio III de Hurley: Afectacion difusa o casi difusa de
un area anatémica completa (ej., toda la axila o todo el
perineo), con multiples fistulas interconectadas, abscesos
coalescentes y cicatrizacién masiva en placa. Ausencia de piel
sana en la region afectada.
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ESTADIO | (LIGERO) ESTADIO Il (MODERADO) ESTADIO IIl (GRAVE)

Fotografia clinica comparativa que muestre axilas de pacientes en Estadios de Hurley I (nddulos eritematosos
aislados), Hurley II (presencia de un cordén fistuloso y un par de cicatrices junto a piel sana) y Hurley III (placa
difusa cicatricial fibrética, miltiples orificios fistulosos, supuracion activa y comedones de doble terminacion).

Sintomatologia Subjetiva:

El dolor ecs el sintoma dominante. Los pacientes lo describen como
un dolor sordo, urente, punzante y constante, que empeora
drasticamente con el movimiento, el roce de la ropa y el sudor. Este
dolor puede ser tan severo que imposibilita deambular o levantar los
brazos. LLa supuracion constante mancha la ropa, genera un olor
sumamente desagradable e impacta de manera destructiva en la
intimidad y la vida laboral del paciente.

Diagnoéstico Diferencial

El diagnéstico erréneo es la principal causa de mala praxis y
progresion en la hidradenitis supurativa. En atenciéon primaria, los
médicos se enfrentan con frecuencia al dilema de distinguir un brote
inicial de HS de una patologia infecciosa o de otro tipo. La siguiente
tabla detalla el diagnoéstico diferencial esencial.
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Tabla 1: Diagnéstico Diferencial de la Hidradenitis
Supurativa en Atencion Primaria

Entidad
Clinica

Forunculosi
s / Antrax

Quiste
Epidermoid
e Inflamado

Caracteris
ticas
Clinicas

Clave

Topografia
Habitual

Nédulo
inflamatorio
agudo,
fluctuante,
centrado
frecuenteme
nte en un
pelo, con
pustula
superficial
("clavo").

Cualquier area
con pelo (cara,
cuello, espalda,
muslos).

Nédulo
esférico
subcutaneo
previo, de
larga
evolucion,
que
subitamente
se vuelve
eritematoso,
doloroso y
aumenta de
tamano.

Cara, cuello,
tronco superior.
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Factor
Distintivo
para
descartar

HS

Resolucion
completa tras
drenaje y
antibioticos
anti-
estafilococicos.
Sin comedones
de doble
orificio. Sin
cicatrices
complejas.

Unilateral.
Historia de
noédulo
indoloro
previo. Drena
material
queratinoso
denso, blanco-
amarillento
con olor a
"queso". No
forma fistulas
cronicas
intercomunica

das.



Enfermeda
d de Crohn

cutanea

Linfadenitis

Quiste
Pilonidal

Ulceras
indolentes,
hendiduras
profundas
”en
cuchillo",
fistulas
anorrectales,
colgajos
cutaneos

(skin tags).

Ganglios
linfaticos
aumentados
de tamano,
dolorosos, a
veces

eritematosos.

Noédulo
profundo o
absceso,
trayecto
fistuloso con
material
purulento y
un penacho
de pelo en el
orificio.

Predominantem
ente perianal,
vulvar. Puede
afectar pliegues
abdominales.

Cuello, axilas,
ingles.

Exclusivamente
linea media del
pliegue
interglateo
(sacrococcigeo).
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Sintomas
gastrointestinal
es asociados
(diarrea, dolor
abdominal,
pérdida de
peso).
Histologia
muestra
granulomas no
caseificantes.
(Nota: La HS
puede coexistir
con Crohn).

Masas mas
profundas,
moviles (en
etapas
tempranas).
Historia de
infeccion
regional o
sistémica
previa.
Generalmente
no drenan
espontaneame
nte hacia la
piel a menos
que sea
escrofulodermi
a.

Localizacion
anatémica
muy
restrictiva.
(Nota:
Frecuentement
e asociado a
HS como
parte de la
tétrada
folicular).



Historia de

Ulceras contacto de
Infecciones genitales riesgo. Ulceras
de dolorosas o primarias
Transmisié indoloras, genitales
n Sexual adenopatias Genitales, region evidentes. No
LGV, inguinales inguinal. presentan la
Donovanosi masivas cronicidad
S, ("bubones") cicatricial
Chancroide) que pueden bilateral de la
ulcerarse. HS ni afectan
axilas.
. Drenaje
Lesion o
= caracteristico
eies; de pus con
indurada, Cervicofacial " P
- P granulos de
. . con ("mandibula "
Actinomico . " azufre
3 multiples aterronada"), "
sis e amarillentos.
tractos toracica, . p
. Histologia/
fistulosos y abdominal. .
. cultivo
cicatrices .
2 positivos para
cronicas. .
Actinomyces.

Métodos Diagnésticos

El diagnéstico de la hidradenitis supurativa es eminentemente
clinico. En el contexto de la atencién primaria, raramente se
requicre de pruebas complementarias costosas para establecer el
diagnoéstico inicial, siempre y cuando se dominen los criterios
diagnosticos.

Criterios Diagnésticos Clinicos (Criterios de Dessau):
El diagnéstico positivo exige el cumplimiento de TRES criterios de
forma simultanea:

1. Lesiones tipicas: Nodulos profundos dolorosos, abscesos,
fistulas (ttneles), comedones de doble terminacién o cicatrices
en "puente".

2. Topografia tipica: Afectacién de areas intertriginosas ricas
en glandulas apocrinas (axilas, ingles, perianal, perineal,
pliegues mamarios, glateos).
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3. Cronicidad y recurrencia: Presencia de exacerbaciones
(brotes) recurrentes. La definiciéon operativa estandar es la
aparicién de al menos dos o mas lesiones en un periodo de 6
meses en las areas predilectas.

Papel de 1a Microbiologia (Cultives):

La toma de frotis superficiales es inatil y desaconsejable, ya que solo
reflejard la colonizacién bacteriana comensal de la piel y no guia el
tratamiento antiinflamatorio de la HS. Unicamente se recomiendan
cultivos (mediante hisopado profundo del absceso abierto o
aspiracion con aguja) en pacientes que no responden a los
tratamientos sistémicos de primera linea, para descartar una
sobreinfeccién bacteriana concomitante (ej., S. aureus resistente a

meticilina - SARM).

Pruebas de Laboratorio Generales:

No existen marcadores séricos especificos. Sin embargo, en un brote
agudo o en enfermedad severa (Hurley II/III), la Proteina C
Reactiva (PCR) y la Velocidad de Sedimentaciéon Globular (VSG)
suelen estar marcadamente elevadas, reflejando la inflamacién
sistémica. Adicionalmente, el médico general debe solicitar analitica
para cribado de sindrome metabdlico: glucemia en ayunas, perfil
lipidico completo y mediciéon de enzimas hepaticas, debido a la
altisima correlacién de la HS con obesidad, resistencia a la insulina e
higado graso no alcohélico.

Ecografia Cutanea:

Aunque no esta disponible rutinariamente en todos los consultorios
de atencién primaria, la ecografia de partes blandas de alta
frecuencia (con Doppler color) se ha convertido en el estandar de oro
para evaluar la extension real de la enfermedad. La inflamacion suele
tener forma de "iceberg"; lo que se observa en la superficie clinica
suele ser apenas el 30% del volumen patoloégico dérmico real. La
ecografia permite al especialista visualizar colecciones fluidas
profundas, cuantificar trayectos fistulosos subclinicos y evaluar el
engrosamiento del foliculo.
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FOTOGRAFIA CLINICA: Nédulo Axilar
Aparentemente Aislado

ECOGRAFIA DOPPLER: Extenso
Tracto Fistuloso Subcutaneo

Tracto fistuloso Flujo Doppler

subcutaneo

Tejido
subcutaneo

Comparacion de imagen clinica vs ecogrdfica. Fotografia clinica mostrando un nédulo axilar
aparentemente aislado, y junto a ella, una imagen de ecografia Doppler mostrando cémo debajo de ese
nddulo existe un extenso tracto fistuloso hipoecoico profundo con hiperflujo vascular. Fuente sugerida:
Repositorios de acceso abierto como PMC / articulos de dermatologia ecogrdfica.

Histopatologia (Biopsia):

La biopsia no es necesaria para el diagnéstico de HS tipica. Su
indicacion se reserva estrictamente para dos escenarios:

1. Casos altamente atipicos donde se deba descartar
enfermedad de Crohn metastasica cutanea, tuberculosis
cutanea, actinomicosis o un linfoma de células T.

2. Descartar Carcinoma Espinocelular (CEC). En casos de
HS de larga evolucién (mas de 10-15 afios), especialmente en
zonas perianales y glateas de pacientes masculinos, el
ambiente inflamatorio créonico puede inducir una
transformaciéon maligna hacia un carcinoma espinocelular
muy agresivo. Cualquier lesién crénica que cambie
stbitamente de comportamiento, se exofite, sangre con
facilidad o no responda al tratamiento debe ser biopsiada.
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Criterios de Derivacion a Dermatologia desde Atencion
Primaria

El manejo de la HS requiere un abordaje multidisciplinario. El
médico de atencién primaria es competente para diagnosticar e
iniciar el tratamiento en el estadio I de Hurley y optimizar las
comorbilidades. Sin embargo, la derivacién a Dermatologia
Especializada no debe demorarse en los siguientes casos ("Banderas
Rojas" de derivacion):

1.

Diagnéstico Dudoso: Presentaciones atipicas,
unilateralidad estricta o sospecha de patologias simuladoras
malignas o infecciosas graves.

Enfermedad Estructural Moderada a Severa:
Cualquier paciente que presente Estadio de Hurley II o
Hurley III. La presencia de fistulas y cicatrices profundas
implica que la enfermedad ya no responderad a tratamientos
topicos o antibiéticos orales simples y requiere manejo
inmunosupresor avanzado o intervenciones quirdrgicas
especificas.

Falta de Respuesta: Pacientes en estadio I de Hurley que
no logran control de los sintomas tras 12 semanas de
tratamiento médico sistémico de primera linea (ej., fracaso a
un ciclo de tetraciclinas orales).

Afectacion Severa de la Calidad de Vida: Presencia de
dolor incontrolable que requiere opioides potentes,
incapacidad laboral atribuible a la enfermedad, o impacto
psicologico significativo (depresion moderada-severa).
Poblaciones Especiales: Inicio de la enfermedad en
prepuberes (nifios menores de 11 afios), donde se requiere
una evaluaciéon endocrinolégica profunda conjunta; y
mujeres embarazadas, dada la restriccion de farmacos
utilizables.

Afectaciéon Glutea/Perianal Compleja: Sospecha de
enfermedad de Crohn o fistulas perianales profundas con
implicaciéon del esfinter. En estos casos, la derivacion es a
Dermatologia con consulta concurrente a Cirugia Colorrectal
o Gastroenterologia.
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Tratamiento

El abordaje terapéutico de la HS es escalonado y se ajusta segtn el
estadio de Hurley, la extension de las lesiones, el impacto en el
paciente y las guias internacionales vigentes (como las de la European
Academy of Dermatology and Venereology - EADV, y la American Academy of
Dermatology - AAD).

Manejo de Soporte y Educacion (Rol crucial del médico de
cabecera):
Antes de cualquier prescripcion, es imperativo educar al paciente.

Pérdida de peso: Se debe explicar detalladamente como el
tejido adiposo promueve la inflamacién y la fricciéon. La
reducciéon del 10% del peso corporal puede inducir
remisiones espectaculares.

Abandono del tabaquismeo: Explicar el rol directo de la
nicotina en la obstruccién del poro. Ofrecer terapias de
reemplazo de nicotina o bupropién/vareniclina.

Cuidado local: Evitar ropas ajustadas que generen friccion
(Iycra, jeans estrechos). Evitar el afeitado con cuchilla en las
zonas afectadas durante los brotes activos; preferir recorte
suave o depilacion laser/IPL inter-brotes (la cual destruye el
foliculo, el origen anatémico del problema). Usar jabones
antisépticos suaves (clorhexidina al 4% o peroxido de
benzoilo al 5-10% en lavados rapidos) para reducir la carga
bacteriana superficial.

Lo que NO se debe hacer: En atencién primaria se debe
evitar absolutamente la incisiéon y drenaje (I&D)
rutinario de los nédulos. La I&D proporciona un alivio del
dolor transitorio (horas o pocos dias), pero no modifica el
curso de la enfermedad, no elimina la pared inflamatoria del
absceso y practicamente garantiza la recurrencia local y un
peor resultado cicatricial.

20



Tabla 2: Tratamiento Escalonado de la Hidradenitis
Supurativa (Perspectiva para Atenciéon Primaria y
Referencia)

Nivel de Comenta

Dosis / Via Evidencia riosy
Linea / Farmaco / de / Grado Limitaci

Severidad Intervencién Administrac
i6n Recomend ones

acién Clinicas
Eficaz para
lesiones
foliculares
Locién al 1%, superficiale
aplicar 2 Nivel A / s. No usar
veces/dia por | Fuerte indefinida
12 semanas. mente
para evitar
resistencias

Hurley I (Leve)
Clindamicina tépica
Manejo en AP

Accién
queratolitic
ay
antiinflama
toria.
Hurley I (Leve) Crema al 15% Nivel C / Excelente
Resorcinol topico topica, 1 vez/ Débil para abrir
Manejo en AP dia. nodulos
dolorosos
incipientes.
Formulacio
n
magistral.
Acttan por
su efecto
antiinfla
matorio
Oral: sistémico
Doxiciclina (inhiben
Hurley I-1I oD 100 mg cada metaloprot
(Leve-Mod) ?S;I;Zzliili?liso 12h o Nivel B / einasas),
Mrcslotfios) Minociclina | Fuerte no como
100 mg/dia, antibacteri
por3 a4 anos.
meses. Fotosensibi
lidad y
malestar
GI

comunes.

Manejo en AP
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Hurley II
(Moderado)

Inicio AP/
Dermatologia

Hurley II-I1T
(Severa)

Exclusivo
Especialista

Clindamicina +
Rifampicina

Adalimumab
(Biologico Anti-
TNF-alfa)

Oral:
Clindamicina
300 mg c/12h
+ Rifampicina
300 mg c/12h,
juntas por 10 a
12 semanas.

Nivel B /

Fuerte

Subcutaneo:
160 mg sem O; Nivel A /
80 mg sem 2; F

uerte
luego 40 mg

semanal.
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Terapia
agresiva
para frenar
el brote y
la
formacién
de pus.
Riesgo de
alteracione
s hepaticas
e
interaccion
esdela
rifampicin
a
(citocromo
P450).
Unico
biolbgico
clasico
aprobado.
Transform
6el
tratamient
o. Reduce
nodulos y
supuracion
. Requiere
cribado
previo de
TBC,
Hepatitis
B/Cy
control
riguroso.



Hurley II-I1T

(Severa) Secukinumab
(Biolbgico Anti-

Exclusivo IL-17A)

Especialista

Terapia

Intralesional Corticoides
Intralesionales

AP entrenado o
Derm

Subcutaneo:

300 mg

semanas 0, 1, | Nivel A /
2,3, 4 yluego |Fuerte
c/204

semanas.

Inyeccion
intralesional:
Triamcinolona
5-10 mg/mlL,
inyectar 0.5-1
mL
directamente
en el n6dulo
agudo.

Nivel C /

Fuerte
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Aprobacio
n reciente
(2023).
Excelente
alternativa
si falla
Adalimum
ab o hay
contraindic
acion al
anti-TINE.
Vigilar
riesgo de
exacerbaci
6n de enf.
inflamatori
a
intestinal.
Control
ultra
rapido del
dolory la
inflamaci6
n de un
noédulo
recalcitrant
e (en
24-48h).
No
previene
recurrenci
as futuras
enla
misma
zona.



Procedimie

nto que
Cirugia local: preserva
Escision de la tejido sano,
parte superior cicatriza
. techo) de or
Mancjo Eistulai lsoe unda
Quirdargico Destechamiento Y Nivel B / segunct
" " legrado de la intenciéon
("Deroofing") Fuerte .
. base de con baja
Derivacion .
gelatina de tasa de
Wharton/ recidiva
tejido de local. Ideal
granulacion. para
Hurley II
localizado.
Tratamient
o definitivo
Quiréfano: ,},/ C
Reseccion de curativo
. ara areas
toda el area pmasivamen
Manejo afectada mas e
Quirdrgico Escisién Radical alla de los Nivel B / cicatrizada
Amplia margenes Fuerte o/ Cile
Derivacion clinicos, con : Y
S . III), pero
injerto, colgajo oli
o cierre pca
secundario morbilidad
' quirdrgica
significativ
a.

Otras terapias sistémicas: Los retinoides orales tradicionales
como la isotretinoina (ampliamente usada en acné noduloquistico)
tienen una eficacia muy limitada y pobre en la hidradenitis
supurativa y no son tratamiento de primera linea, a menos que exista
superposicion con acné conglobata marcado. La acitretina ha
mostrado resultados modestos. Por otro lado, en mujeres con clara
asocliacion premenstrual de los brotes, la terapia antiandrogénica
(anticonceptivos orales combinados con drospirenona o ciproterona,
o el uso de espironolactona 50-150 mg/dia) puede ser un excelente
adyuvante para el control a largo plazo de la enfermedad.
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Pronéstico y Seguimiento

La hidradenitis supurativa es un paradigma de enfermedad crénica y
recidivante. Hasta la fecha, no existe un farmaco que logre la cura
definitiva de la condicién. El objetivo del tratamiento crénico, por
tanto, no es la erradicacién total, sino la induccién y el
mantenimiento de la remisién clinica: minimizar la frecuencia de los
brotes, evitar la aparicién de nuevas fistulas y reducir el dolor a
niveles tolerables para que el paciente recupere su funcionalidad.

El pronostico depende estrictamente del estadio en el momento del
diagnostico y del inicio de una terapia modificadora de la
enfermedad (como el uso temprano de la combinacién clindamicina/
rifampicina o inhibidores del TINF-alfa). Los pacientes diagnosticados
en estadio I y que logran bajar de peso y cesar el habito tabaquico,
tienen excelentes tasas de remision a largo plazo utilizando
unicamente medidas locales o cursos cortos de antibibticos
antiinflamatorios. Por el contrario, los estadios II o III
invariablemente desarrollaran fibrosis progresiva, requeriran
escisiones quirargicas amplias, y sufriran un deterioro irreversible de
la arquitectura de la piel, con linfedema secundario de extremidades
o genitales por obstruccion de los canales linfaticos.

En la consulta de atencién primaria, el seguimiento clinico debe
incluir una evaluacién semestral del Indice de Masa Corporal (IMC)
y un registro estructurado del nimero de nédulos y supuracién. Es
critico vigilar activamente la esfera psicosocial; el médico debe
interrogar abiertamente sobre sintomatologia depresiva o disfuncion
sexual. El uso de cuestionarios estandarizados de calidad de vida
como el DLOI (Dermatology Life Quality Index) ayuda a objetivar el

sufrimiento del paciente.

Finalmente, como complicacién devastadora, se debe instruir a todo
paciente con formas perineales crénicas de mas de 10 anos de
evolucion, a reportar inmediatamente cualquier lesion ulcerada que
no cicatriza, masa exofitica o aumento desproporcionado del dolor,
dada la incidencia (aproximadamente 2-4% en formas severas) de
desarrollo de Carcinoma Espinocelular, el cual es frecuentemente
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letal por la alta tasa de metastasis ganglionares pélvicas asociadas a
este entorno altamente vascularizado e inflamado.

Puntos Clave para el Médico de Atencion Primaria

1.

Enfermedad inflamatoria, no infecciosa: L.a HS no es
secundaria a malos habitos de higiene ni es una infeccién
cutanea bacteriana primaria. Es un trastorno oclusivo del
foliculo de naturaleza autoinflamatoria.

No subestimar el diagnéstico: Nodulos recurrentes y
dolorosos en axilas e ingles (mas de 2 en 6 meses) no son
"fortnculos comunes". Asumir diagnéstico de HS hasta
demostrar lo contrario.

Prohibicion de incisiéon y drenaje (I&D) de rutina:
Esta practica perpetia el dano, estimula la formacién de
cicatrices anémalas y no previene brotes futuros. En caso de
dolor agudo, preferir infiltracién con corticoides o referir
para "destechamiento".

Papel de los antibidticos: Medicamentos como la
doxiciclina o la combinacién rifampicina+clindamicina se
prescriben a dosis medias y largos plazos (10 a 16 semanas)
por su efecto inmunomodulador/antiinflamatorio, no como
bactericidas rapidos.

Control de los cofactores: Ll cese absoluto del
tabaquismo y la reduccién de peso son tan importantes como
la medicacién prescrita. Ambas deben ser intervenidas
agresivamente desde atenciéon primaria.

Reconocer el dafio estructural: La presencia de
"taneles" (fistulas), cicatrices y la afectacion continua (Estadio
II-III de Hurley) indican la necesidad inminente de
derivacion al dermatdlogo para considerar terapia biolégica o
cirugia especializada.

Comorbilidades a evaluar en el primer nivel: Todo
paciente con HS requiere cribado para sindrome metabolico,
riesgo cardiovascular, alteraciones psicologicas (ansiedad/
depresion) y, en caso de sintomatologia abdominal o articular,
evaluacion para enfermedad de Crohn o
espondiloartropatias.
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Dermatomiositis Cutanea
Angie Anais {ea Salazar

Introduccion y definicion

La dermatomiositis (DM) clasica es reconocida histéricamente como
una miopatia inflamatoria idiopatica que cursa con debilidad
muscular proximal y simétrica, acompaifiada de manifestaciones
cutaneas caracteristicas. Sin embargo, en el ambito de la atencién
primaria, es imperativo comprender que la enfermedad abarca un
espectro clinico mucho més amplio y heterogéneo. La
dermatomiositis cutanea, mas formalmente denominada en la
literatura contemporanea como dermatomiositis clinicamente
amiopatica (CADM, por sus siglas en inglés, Clinically Amyopathic
Dermatomyositis), representa un subgrupo de pacientes que presentan
las manifestaciones cutaneas patognomonicas o compatibles con
dermatomiositis, pero sin evidencia clinica de afectacion muscular
(debilidad) durante al menos seis meses desde el inicio de los sintomas
cutaneos.

El concepto de dermatomiositis amiopatica fue formalizado en gran
medida en la década de 1990 para describir a aquellos individuos
cuyas biopsias cutaneas y hallazgos clinicos eran indistinguibles de la
DM clasica, pero con niveles de enzimas musculares normales y
electromiografias sin alteraciones. Dentro de este espectro, se
reconocen dos subtipos principales: la DM amiopatica verdadera (sin
anomalias musculares ni siquiera en pruebas de laboratorio o
imagen) y la DM hipomiopatica (sin debilidad muscular clinica, pero
con anomalias subclinicas detectables mediante resonancia
magnética, eclectromiografia o ligeros aumentos de enzimas
musculares).

Para el médico de atencién primaria, la relevancia de la
dermatomiositis cutanea es superlativa. La piel suele ser el primer
6rgano afectado vy, en aproximadamente el 20% al 40% de los casos,
la enfermedad se manifestara exclusivamente en el tegumento sin
llegar a desarrollar miopatia significativa de manera inicial. El
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médico de primer nivel suele ser la puerta de entrada al sistema de
salud para estos pacientes, quienes consultan por eritemas
persistentes, fotosensibilidad o prurito intenso en el cuero cabelludo.
El reconocimiento temprano de estas lesiones cutaneas no solo es
crucial para aliviar la morbilidad dermatolégica, sino que es una
intervencién que salva vidas: la dermatomiositis cutanea conlleva
riesgos sistémicos ocultos severos, entre ellos una asociacién robusta
con neoplasias malignas subyacentes y el riesgo de desarrollar
enfermedad pulmonar intersticial (EPI) rapidamente progresiva. Por
lo tanto, el diagnodstico de la DM cutanea transforma un motivo de
consulta aparentemente banal (un "sarpullido") en una emergencia
médica diagnéstica que requiere un enfoque multidisciplinario
meticuloso.

Epidemiologia

La dermatomiositis, considerando todas sus variantes, es una
enfermedad rara, lo que justifica su inclusion en textos de
dermatologia poco frecuente. La incidencia global de las miopatias
inflamatorias idiopaticas oscila entre 1 y 10 casos por cada millon de
personas al afio, variando segin la regién geografica y la
composiciéon genética de la poblacion estudiada. La prevalencia se
estima en aproximadamente | a 6 casos por cada 100,000 habitantes.
De este total, se calcula que la variante clinicamente amiopatica o de
predominio cutaneo estricto constituye aproximadamente el 20% de
todos los pacientes diagnosticados con dermatomiositis.

Edad de presentacion:

La enfermedad exhibe una clésica distribuciéon bimodal en cuanto a
la edad de apariciéon. El primer pico ocurre en la infancia y
adolescencia, tipicamente entre los 5 y los 15 afios, definiendo lo que
se conoce como dermatomiositis juvenil (DM]). El segundo pico,
mucho més relevante para la consulta de adultos en atencién
primaria, se presenta entre la quinta y séptima décadas de la vida (45
a 65 afnos). Es fundamental destacar que la incidencia de neoplasias
malignas asociadas es dramaticamente mayor en el pico de
presentacion en adultos, mientras que es excepcionalmente rara en la
forma juvenil.
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Sexo:

Al igual que la gran mayoria de las enfermedades autoinmunes de
base sistémica, la dermatomiositis muestra una clara predilecciéon por
el sexo femenino. La proporciéon mujer:hombre se estima en un
rango que va de 2:1 a 3:1 en cohortes de pacientes adultos. En la
dermatomiositis juvenil, esta predominancia femenina es ligeramente
menos pronunciada, aunque sigue estando presente.

Factores de riesgo genéticos y ambientales:

La etiopatogenia epidemioldgica sugiere una interaccién compleja
entre una predisposicion genética subyacente y desencadenantes
ambientales. Desde el punto de vista genético, se han identificado
fuertes asociaciones con ciertos alelos del complejo mayor de
histocompatibilidad (HLA). En poblaciones caucéasicas, los alelos
HLA-DRB103:01 y DQA105:01 incrementan significativamente la
susceptibilidad a desarrollar la enfermedad.

En cuanto a los factores ambientales, el desencadenante mas
robustamente documentado en la dermatomiositis cutanea es la
radiacion ultravioleta (RUV). Los estudios epidemiol6gicos han
demostrado que la incidencia de la enfermedad, asi como la
proporcion de pacientes que desarrollan predominantemente
afectacion cutdnea, es mayor en regiones con mayor indice de
radiacion solar (evaluado por latitud geografica). Se postula que la
RUV induce la apoptosis de los queratinocitos, exponiendo
autoantigenos intracelulares al sistema inmunolégico.

Otros factores desencadenantes incluyen agentes infecciosos (el
parvovirus B19, virus Coxsackie, ecovirus y el virus de Epstein-Barr
han sido implicados episddicamente) y diversos farmacos. Es vital
para el médico general interrogar sobre la toma de medicamentos
que pueden inducir un cuadro dermatomiositis-like, entre los cuales
destacan las estatinas, la hidroxiurea, la penicilamina, el interferén v,
de creciente importancia en la oncologia moderna, los inhibidores de
puntos de control inmunitario (inmunoterapia).
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Etiopatogenia

La fisiopatologia de la dermatomiositis cutanea es fascinante y refleja
una disfuncion profunda del sistema inmunitario innato y adaptativo.
Para comprender las manifestaciones clinicas, el médico de atencion
primaria debe familiarizarse con tres pilares etiopatogénicos
fundamentales: el dafio microvascular, la firma de interferén tipo Iy
el papel de los autoanticuerpos especificos.

Microangiopatia mediada por complemento:

A diferencia de otras enfermedades autoinmunes donde el dano es
celular directo, en la dermatomiositis se considera que la lesion inicial
ocurre en el endotelio vascular. Se produce una activacion aberrante
de la cascada del complemento que culmina en el depoésito del
complejo de ataque a la membrana (C5b-9 o MAC) en el lecho
capilar tanto del musculo endomisial como de la dermis papilar. Esta
endoteliopatia provoca lisis de las células endoteliales, tumefaccion
celular, isquemia, microinfartos y destruccion de los capilares. En la
piel, este proceso se traduce en el marcado eritema, las telangiectasias
y las alteraciones capilares periungueales que el médico puede
observar en el examen fisico.

La firma de interferén tipo I (IFN-1):

Las investigaciones de la tltima década han situado al interferén tipo
I en el centro de la patogenia de la DM. Por razones no del todo
esclarecidas (posiblemente la exposicion a RUV y estimulos virales),
las células dendriticas plasmocitoides que infiltran la piel de los
pacientes con DM secretan cantidades masivas de IFN-alfa y beta.
Este exceso de citoquinas induce la expresion de cientos de genes
estimulados por interferén (la "firma" de IFN), lo que promueve la
inflamacién crénica, la activaciéon de linfocitos T y B, y un dano
tisular continuo. La toxicidad mediada por IFN-1 es la responsable
principal de la dermatitis de interfase observada en las biopsias
cutaneas de estos pacientes.
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Autoanticuerpos especificos de miositis (MSA):

Este es el avance mas critico en la comprension moderna de la
dermatomiositis y tiene un impacto clinico directo. Los pacientes con
DM suelen producir autoanticuerpos que son altamente especificos
para la enfermedad y que, de forma notable, definen fenotipos
clinicos Gnicos, marcando el prondstico y el riesgo de complicaciones.
Entender estos anticuerpos ayuda a correlacionar la presentacion
cutanea con el riesgo sistémico:

Anti-Mi-2: Dirigido contra una helicasa nuclear. Se asocia
con la DM "clasica", lesiones cutaneas muy floridas y tipicas
(signo de Gottron, heliotropo), pero con una excelente
respuesta al tratamiento, bajo riesgo de enfermedad
pulmonar intersticial y prondstico oncolégico favorable.
Anti-TIF1-y (Factor transcripcional intermediario 1
gamma): Es de vital importancia en atencién primaria. En
pacientes mayores de 40 afos, la positividad de este
anticuerpo conlleva un altisimo riesgo de neoplasia maligna
oculta (mas del 50% de los casos). Clinicamente se asocian a
eritemas muy extensos, configuracion en "parches rojos sobre
piel blanca", y lesiones palmares.

Anti-NXP2 (Nuclear matrix protein 2): Se asocia
frecuentemente con la apariciéon de calcinosis cutis (depositos
de calcio en piel), tanto en la variante juvenil como adulta.
Tienen un riesgo moderado a alto de malignidad en adultos y
suelen cursar con edema subcutaneo importante.
Anti-MDA5 (Melanoma differentiation-associated
gene J5): Fundamental en la dermatomiositis cutianea
(CADM). Estos pacientes suelen tener enfermedad muscular
nula o minima, pero presentan ulceras cutaneas isquémicas
profundas, papulas palmares dolorosas, y un riesgo
extremadamente alto de desarrollar Enfermedad Pulmonar
Intersticial Répidamente Progresiva (EPIRP), que es a
menudo fatal si no se detecta a tiempo.

Anti-SAE (Small ubiquitin-like modifier activating
enzyme): Se presenta frecuentemente con afectacion
cutanea temprana y severa (rash difuso) que precede en meses
o afos al desarrollo de una miopatia leve.
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Manifestaciones clinicas

El examen fisico dermatolégico exhaustivo es la piedra angular para
el diagnoéstico en atenciéon primaria. Las manifestaciones de la
dermatomiositis cutdnea son variadas, pero algunas son tan
especificas que bastan por si solas para plantear la alta sospecha
clinica. Estas lesiones se exacerban tipicamente tras la exposicién
solar y suelen acompafiarse de un prurito intenso, una
caracteristica semioldgica crucial que ayuda a diferenciarla del lupus
eritematoso sistémico.

Signos Patognomonicos

Son aquellos cuya presencia es diagnostico casi seguro de la

enfermedad:

* Papulas de Gottron: Son papulas (elevaciones

circunscritas) o placas liquenoides, de coloracién eritematosa
a violacea, que ocasionalmente presentan descamacion fina
en su superficie. Se localizan simétricamente sobre las
prominencias 6seas de las articulaciones, de forma muy
especifica sobre las articulaciones metacarpofalangicas
(MCF), interfalangicas proximales (IFP) e interfalangicas
distales (IFD). A diferencia de otras dermatosis, respetan las
zonas interarticulares de las falanges.




Fotografia de las manos de un paciente que muestra pdpulas y placas eritemato-violdceas y
descamativas  cldsicas ubicadas exactamente sobre las articulaciones metacarpofaldngicas e
inlerfaldngicas proximales (Pdpulas de Gottron).

Signo de Gottron: Consiste en maculas (manchas planas)
eritematosas a violaceas que se distribuyen sobre otras
prominencias articulares grandes, principalmente en la cara
extensora de los codos, las rodillas y, en ocasiones, los
maléolos de los tobillos.

Signos Caracteristicos
Son altamente sugestivos y se observan en la gran mayoria de los
pacientes:

Eritema o rash en heliotropo: Se trata de un eritema de
coloracion rojo-violacea (similar a la flor del heliotropo) que
se localiza en los parpados superiores, extendiéndose a
menudo hacia el area periorbitaria. Frecuentemente se
acompana de un edema palpebral que puede ser desde leve
hasta tan severo que dificulta la apertura ocular.

Signo del chal (Shawl sign): Maculas eritematosas y
violaceas, confluentes, situadas en la parte posterior del
cuello, los hombros y la regién superior de la espalda
(formando una distribucién de "manto" o chal).

Signo de la V (V-sign): Eritema macular, a menudo
fotosensible, que afecta la regiéon anterior del cuello y la zona
del escote en la parte superior del térax, dibujando la forma
de una letra "V".

Signo de la cartuchera (Holster sign): Eritema
simétrico que se localiza de forma caracteristica en la cara
lateral externa de los muslos, extendiéndose en ocasiones a las
caderas.
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Primer plano del rostro de un paciente evidenciando el eritema en heliotropo: una coloracion violdcea
difusa en ambos pdrpados superiores, acompaiiada de inflamacion (edema) palpebral leve.

Otras manifestaciones cutaneas

* Manos de mecanico: Hiperqueratosis (engrosamiento),
descamacion y fisuras profundas y dolorosas en las caras
laterales o radiales de los dedos de las manos, confiriendo un
aspecto aspero y sucio, similar a las manos de un trabajador
manual. Se asocia clasicamente con el sindrome antisintetasa
(una variante de miopatia con EPI).

*  Afectacion periungueal: s visible a simple vista o con
lupa de bolsillo. Se caracteriza por eritema en los pliegues
ungueales proximales, hipertrofia de la cuticula, capilares
dilatados (telangiectasias) tortuosos e infartos hemorragicos
distales en la cuticula (conocido como Signo de Samitz).

*  Afectacion del cuero cabelludo: Sumamente frecuente y
a menudo mal diagnosticada. Se presenta como un eritema
intenso, acompanado de descamacion psoriasiforme gruesa,
alopecia difusa o focal, y un prurito debilitante e
incapacitante.
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*  Calcinosis cutis: I'ormacién de depositos calcicos (nddulos
duros y pétreos) en la dermis, tejido subcutaneo o fascias
musculares. Pueden ulcerarse y drenar un material
blanquecino de aspecto "calcareo". Son muy comunes en
nifios (DM]J) pero también ocurren en adultos.

+  Ulceras cutaneas: Su presencia es un signo de alarma,
particularmente asociadas al anticuerpo anti-MDAJ. Indican
vasculopatia grave.

Diagnéstico diferencial

En atenciéon primaria, el eritema facial, las lesiones en manos y las
erupciones pruriginosas constituyen un abanico diagnostico amplio.
El diagnéstico diferencial principal de la dermatomiositis cutdnea
incluye otras enfermedades del tejido conectivo y dermatosis
inflamatorias comunes.

La distincién clinica mas desafiante es con el Lupus Eritematoso
Sistémico (LES) subagudo o agudo. Ambas patologias presentan
fotosensibilidad y eritema facial. Sin embargo, en el LES, el eritema
malar suele respetar clasicamente los surcos nasogenianos, mientras
que en la DM puede cruzarlos. En las manos, la diferencia es
topografica: las lesiones lapicas tienden a localizarse en el dorso de
las falanges respetando las articulaciones, mientras que en la DM las
papulas de Gottron se asientan exactamente sobre las articulaciones
(MCE, IFP). Ademas, el prurito en el LES suele ser minimo o nulo,
mientras que en la DM es muy intenso.

Otro reto es diferenciarlo de la Psoriasis. Las papulas de Gottron
descamativas pueden simular placas psoriasicas, y la afectacion del
cuero cabelludo es casi idéntica clinicamente. La clave radica en la
falta del raspado de Auspitz en la DM, la presencia de otros signos de
DM (heliotropo), y que la psoriasis afecta las superficies extensoras
(codos/rodillas) pero tipicamente en forma de placas bien
delimitadas y mas gruesas.
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TABLA 1. Diagnéstico diferencial clinico de la
Dermatomiositis cutanea en atencién primaria.

Dermatomiosit
is cutanea

(CADM)

Caracterist
ica

Heliotropo
(parpados
superiores). Afecta
0 Cruza surcos
nasogenianos.

Distribucién
facial

Papulas de
Lesiones en | Gottron: Sobre
manos las articulaciones

(MCF, IFP).

Intenso y
Prurito desproporcionado
a los hallazgos.

Frecuentemente
Anticuerpos | positivo (>60%).
(ANA) Paneles miopatia
+.

Presentes, muy

acentuados

(dilatacién grave,

periungueales | sangrado, Signo
Samitz).

Cambios
capilares

Meétodos diagnésticos

Lupus
Eritematos
o Sistémico
(LES)
Eritema en
alas de
mariposa
(malar).
Tipicamente
respeta los
surcos
nasogenianos.

Eritema
lapico: En el
dorso de las
falanges,
respeta las
articulaciones.

Leve o
ausente.

Positivo
(>95%), Anti-
DNA dc,
Anti-Sm +.

Presentes,
pero capilares
tortuosos sin
zonas tan
avasculares.

Psoriasis

Placas en
linea de
implantacié
n del
cabello,
frente.

Ausentes o
artritis
psoriasica
con
dactilitis;
placas
delimitadas.

Moderado.

Negativo
(salvo
asociacién
casual).

Ausentes.
Piqueteado
ungueal

(pitting).

Dermatitis de
contacto (ej.
aerotransporta

da)

Areas
fotoexpuestas o de
contacto directo
(parpados
inferiores/
superiores por
cosméticos).

Eccema difuso,
fisuras dorsales
inespecificas, muy
pruriginoso.

Muy intenso, a
menudo con
exudado.

Negativo.

Ausentes.

Desde la perspectiva del médico de atencién primaria, el diagnoéstico
de la dermatomiositis cutanea se basa inicialmente en un altisimo
indice de sospecha clinica apoyado por una anamnesis y un examen
fisico dirigidos. Las herramientas diagnosticas se estratifican de la

siguiente manera:
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Evaluacién clinica integral (Anamnesis):
Es imperativo interrogar sobre sintomas constitucionales y sistémicos,
aunque el paciente consulte solo por problemas en la piel.

Misculo: Preguntar activamente por dificultad para levantarse
de una silla baja, subir escaleras, peinarse o alcanzar objetos
en estantes altos (debilidad proximal simétrica).

Respiratorio: Evaluar la presencia de disnea de esfuerzo o tos
seca (indicadores tempranos de EPI).

Deglucion: La disfagia para sélidos o liquidos o el
atragantamiento indican afectacion del musculo estriado
esofagico superior, un signo de gravedad.

Oncoldgico: Interrogar sobre pérdida de peso no intencionada,
cambios en el habito intestinal, sangrados anormales o masas

palpables.

Estudios de laboratorio:

En atencién primaria, se debe solicitar un perfil inicial para
confirmar o descartar la afectacion muscular que el paciente pudiera
no percibir.

Enzimas musculares: Creatincinasa (CK) total, aldolasa, lactato
deshidrogenasa (LDH), aspartato aminotransferasa (AST) y
alanina aminotransferasa (ALT). Nota clinica crucial: En
la dermatomiositis cutanea (amiopatica), por definicién, la
CK y la aldolasa son estrictamente normales. No obstante,
elevaciones inexplicadas de AST y LDH sin afectacion
hepatica pueden provenir del musculo.

Autoanticuerpos: Solicitar Anticuerpos Antinucleares (ANA) que
suelen ser positivos con patrones nucleares o citoplasmaticos
inespecificos. El panel de Anticuerpos Especificos de Miositis
(MSA por inmunoblot, mencionado en la secciéon de
etiopatogenia) generalmente sera ordenado por el
especialista, pero el médico de primer nivel que cuente con
los recursos puede adelantarlo para acelerar el proceso
diagnostico.
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Dermatoscopia (Capilaroscopia del lecho ungueal):

Es una herramienta excepcionalmente util y accesible en atenciéon
primaria para el médico familiarizado con el uso del dermatoscopio
convencional. Aplicando un poco de gel de ecografia o aceite de
inmersién en el pliegue ungueal proximal de los dedos de las manos,
se puede visualizar el lecho capilar. En la DM se observaran capilares
gigantes (megacapilares), ramificados ("en arbusto"), hemorragias
puntiformes y areas extensas de desvascularizaciéon (zonas
avasculares).

Histopatologia cutanea (Biopsia):

Generalmente realizada por el dermatélogo tras la derivaciéon. Se
toma un "punch" (cilindro) de 4 mm de una lesiéon activa (por
ejemplo, una papula de Gottron o el signo del chal). Los hallazgos
microscopicos revelan una dermatitis de interfase vacuolar
(vacuolizaciéon de la capa basal de la epidermis), un infiltrado
inflamatorio linfocitico perivascular en la dermis superficial,
incontinencia de pigmento y un depédsito abundante de mucina
intersticial dérmica. Histologicamente, es muy dificil distinguirla del
lupus eritematoso sistémico.

Criterios de derivacién a dermatologia / otras
especialidades

El diagnéstico definitivo y el manejo sistémico inicial de la
dermatomiositis cutanea exceden las competencias exclusivas del
primer nivel de atencién, requiriendo un enfoque multidisciplinario
(Dermatologia, Reumatologia, Neumologia vy, potencialmente,
Oncologia). No obstante, el médico general es quien estratifica el
riesgo y coordina las derivaciones.

Derivacion urgente o prioritaria (en menos de 1 a 2
semanas):

*  Pacientes que presenten clinica cutanea clasica de DM
asociada a signos de afectaciéon pulmonar (disnea aguda,
crepitantes basales en la auscultacion). Esto es altamente
sugestivo de un fenotipo anti-MDAJ con riesgo inminente de
fallo ventilatorio.
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*  Aparicion de dulceras cutineas de rapida progresion o
necrosis, particularmente en las palmas de las manos o

pulpejos.

* Presencia de disfagia significativa o signos de
microaspiracion.

*  Aparicién de lesiones cutdneas clasicas en un paciente de

edad avanzada con sintomas constitucionales severos, por alta
sospecha de neoplasia subyacente sincronica.

Derivacion ordinaria (preferente):

*  Todo paciente adulto joven o de mediana edad que consulte
por rash fotosensible en "chal", heliotropo o papulas de
Gottron persistentes, sin debilidad muscular franca. La
derivacién se justifica para confirmar el diagnéstico con
biopsia, realizar los paneles de anticuerpos especificos y
organizar el cribado de neoplasias mediante estudios de
imagen avanzada.

Tratamiento

El manejo de la dermatomiositis cutanea debe ser escalonado. El
médico de atencién primaria tiene un papel fundamental en la
instauraciéon de las medidas de primera linea y soporte vitales,
mientras que la decisién y monitorizacién de agentes
inmunosupresores sistémicos y farmacos ahorradores de esteroides
recae habitualmente en la atencion especializada.

Manejo de soporte en atenciéon primaria:

El pilar fundamental e ineludible es la fotoproteccion estricta y
absoluta. Como la radiacién UV exacerba la enfermedad sistémica,
los pacientes deben evitar la exposicién solar en horas pico, usar ropa
protectora (tejidos con factor UPF), sombreros de ala ancha y aplicar
rigurosamente filtros solares de amplio espectro (FPS 50+ contra
UVA y UVB) diariamente, reaplicando cada 2 horas. Ademas, se
debe tratar el prurito intensamente mediante la hidratacién generosa
de la piel con emolientes y la prescripcion de antihistaminicos
sistémicos sedantes (¢j. hidroxicina) para mejorar la calidad del
sueflo, que frecuentemente se ve alterado.
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Terapias topicas:
Representan la primera linea farmacologica para lesiones cutaneas
localizadas.

Corticosteroides tdpicos: De alta potencia (como propionato de
clobetasol 0.05% o dipropionato de betametasona) aplicados
en el tronco, extremidades y areas queratdsicas (manos)
durante periodos limitados para reducir la inflamacion.
Inhibidores de la calcineurina: Tacrolimus 0.1% o pimecrolimus
1% en pomada/crema. Son los farmacos de eleccion para la
cara (eritema en heliotropo) y pliegues cutaneos, ya que
evitan la atrofia cutanea irreversible y el glaucoma que
podrian causar los corticoides en el area periorbitaria.

Terapias sistémicas (generalmente iniciadas por
especialista):

Si las lesiones son refractarias o muy extensas, se requieren agentes
sistémicos.

Antipaliidicos: La hidroxicloroquina es a menudo el agente
sistémico inicial. Sin embargo, el médico debe saber que los
pacientes con DM tienen un riesgo paraddjicamente elevado
de desarrollar reacciones cutaneas adversas severas a la
hidroxicloroquina (toxicodermias como erupciones
morbiliformes) en comparacién con los pacientes con lupus
(cerca del 30% de los pacientes con DM hacen reaccion al
farmaco).

Corticosteroides orales: Prednisona. Se usan a dosis moderadas
como terapia "puente" mientras los inmunosupresores hacen
efecto. En la variante puramente amiopatica, se intenta
minimizar su uso para evitar toxicidad cronica, ya que la
miopatia no requiere dosis altas de choque.

Fdrmacos ahorradores de esteroides: El metotrexato oral o
subcutaneo y el micofenolato mofetilo son los pilares de
segunda linea. El micofenolato es preferido por muchos
expertos cuando hay riesgo o presencia de enfermedad
pulmonar. En casos muy severos y refractarios de piel, o
cuando se asocia a miopatia grave, la Inmunoglobulina
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Intravenosa (IGIV) tiene indicacién formal demostrando
excelentes resultados.

dermatomiositis cutanea.

TABLA 2.
Linea de
Tratamiento

Soporte Preventivo

Primera Linea
Toépica

Primera Linea
Topica

Primera Linea
Sistémica

Segunda Linea
Sistémica

Farmaco

Fotoprotectores
fisicos/ quimicos

(FPS >50)

Propionato de
Clobetasol 0.05%

Tacrolimus 0.1%
pomada

Hidroxicloroquina

Metotrexato

Dosis
Habitual
(Adultos)

Aplicacion
generosa

cada 2-3 h

1-2 veces/
dia, tandas
cortas

2 veces/dia

200-400
mg/dia
(max. 5
mg/kg peso
real)

10-25
mg /
semana
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Via

Topica

Topica

Topica

Oral

Oral o

Opciones de tratamiento para la

Nivel de
Evidencia /
Comentarios
Clinicos

Alto. Evita
exacerbaciones y
progresion
mediada por UV.
Mandatorio en
todos los
pacientes.
Moderado/
Alto. Para
cuerpo y manos.
Riesgo de atrofia
cutanea con uso
prolongado.

Moderado. De
eleccién en cara/
parpados. Causa
escozor
transitorio inicial.

Alto. Eficaz para
piel, sin efecto en
musculo.
Requiere control
oftalmolégico
anual. Alto riesgo
de erupcién por
farmaco en DM.
Alto. Excelente
ahorrador de
esteroides.
Requiere
suplemento de
Acido Félico y
control hepatico
en primaria.



Alto. Preferido si

hay afectacion

S@ggnc_la Linea Mle)fftnolato de 1.0-15g/ Oral pulmonar (EPI).
Sistémica Mofetilo 12 horas

Efectos adversos

GI comunes.

Muy Alto.

. Aprobada por
Terapia Avanzada/ Inmunoglobulina 2. gl/kg por FDA. Muy
Rescate Intravenosa cleto v efectiva para
IGIV) mensual

dermatitis severa
refractaria.

Pronéstico y seguimiento

El pronéstico de los pacientes con dermatomiositis cutanea esta
fundamentalmente dictado por el desarrollo de dos complicaciones
extra-cutaneas mortales: las neoplasias malignas y la enfermedad
pulmonar intersticial.

Cribado de malignidad (El rol vital de Atencion Primaria):
La dermatomiositis clasica y la amiopatica comparten el mismo
riesgo paraneoplasico (un aumento de 3 a 5 veces respecto a la
poblacion general). El riesgo de cancer es mas elevado durante el
primer aio post-diagnodstico y se mantiene alto durante unos 3 a 5
anos. Los tumores mas asociados son los adenocarcinomas de ovario,
mama, pulmoén, estbmago, colon y tejido pancreatico, asi como el
carcinoma nasofaringeo en poblaciones asidticas.

El médico de atencion primaria es frecuentemente el
encargado de realizar el tamizaje oncolégico inicial o
coordinarlo. Todo paciente adulto recién diagnosticado
debe someterse a:
1. Exploracion fisica completa (incluyendo examen ginecologico
y de mamas en mujeres, tacto rectal/prostata en hombres).
2. Laboratorios exhaustivos que incluyan sangre oculta en heces
y citologia cervical actualizada.
3. Pruebas de imagen sistémicas: Se recomienda una
Tomografia Computarizada (TC) de térax, abdomen y pelvis
con contraste. En mujeres, debe incluir ecografia transvaginal
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y mamografia. En algunos centros especializados, cuando
existen altos factores de riesgo (ej. serologia anti-TIFI-y
positiva), se considera la derivacién para Tomografia por
Emision de Positrones (PET-CT).

Este cribado debe repetirse anualmente durante al menos los
primeros 3 afos tras el diagnéstico en pacientes con factores
de riesgo o aquellos que presenten recaidas dermatologicas
sin causa aparente (la reapariciéon del rash frecuentemente
avisa de una recaida del tumor).

Seguimiento pulmonar:

El riesgo de Enfermedad Pulmonar Intersticial es latente. En las
consultas de seguimiento en atencién primaria se debe vigilar
estrechamente la oxigenacion (pulsioximetria) y la auscultaciéon basal.
Si el paciente presenta un fenotipo de CADM (especialmente si es
positivo para anti-MDAD), requiere la realizacién periddica de
Pruebas de Funcién Pulmonar (espirometria con pletismografia y
DLCO) y TC de térax de alta resolucién para detectar opacidades en
vidrio deslustrado tempranas.

Finalmente, el impacto en la calidad de vida por la desfiguracién
estética de los eritemas faciales, la pérdida de cabello y el prurito
intratable es profundo. El apoyo psicosocial y la derivacién oportuna
a salud mental deben ser considerados en la monitorizacién habitual
del médico de cabecera.

Puntos clave para el médico de atencion primaria

. 1. La piel habla primero: En hasta el 40% de las
dermatomiositis, las lesiones cutaneas preceden a la debilidad
muscular en meses o anos; reconocerlas de manera aislada
(dermatomiositis cutdnea o amiopatica) previene el dafio
sistémico futuro.

* 2. Signos inconfundibles: Las papulas de Gottron
(lesiones puramente sobre las articulaciones de las manos) y el
eritema en heliotropo (parpados superiores violaceos) son
clinicamente patognomoénicos y obligan al diagnostico
diferencial con lupus.
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3. Prurito como bandera roja dermatolégica: A
diferencia del lupus cutdneo y otras enfermedades
fotosensibles que suelen ser asintomaticas, la piel en la
dermatomiositis pica de forma intensa y generalizada,
especialmente en el cuero cabelludo.

4. Anticuerpos determinan el futuro: No todas las
dermatomiositis son iguales. Conocer los anticuerpos
especificos (ej. MDA)S para riesgo pulmonar fulminante,
TIF1-y para riesgo de cancer) permite estratificar la urgencia
clinica y dirigir los recursos del sistema de salud.

5. Descartar siempre la enfermedad oculta: Todo
adulto con un primer brote de dermatomiositis cutanea debe
considerarse portador de un sindrome paraneoplasico hasta
demostrar lo contrario. El cribado tumoral intensivo guiado
por edad (CT toérax/abdomen/pelvis, mamografia,
colonoscopia, etc.) no es opcional, es mandatorio.

6. Fotoproteccion es tratamiento: Prescribir proteccion
solar estricta (UVA/UVB) es la medida terapéutica mas
importante y costo-efectiva que puede instaurar el médico
general desde el primer dia de sospecha.
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Pénfigo Vulgar

Maria José Guerrero Visquez

Introduccion y definicion

El pénfigo vulgar (PV) es una enfermedad autoinmune ampollosa
cronica, grave y potencialmente mortal, que afecta tanto a la piel
como a las membranas mucosas. Pertenece al grupo de las
enfermedades ampollares intraepidérmicas, un conjunto de
dermatosis caracterizadas por la pérdida de adhesion entre las células
epidérmicas (queratinocitos), un fenémeno histopatolégico conocido
como acant6lisis. El término "pénfigo" deriva de la palabra griega
pemphix, que significa ampolla o burbuja, lo cual describe
graficamente la lesion elemental clinica de este grupo de trastornos.

Histéricamente, antes del advenimiento de la terapia con
corticosteroides sistémicos en la década de 1950, el pénfigo vulgar
era una enfermedad con una tasa de mortalidad cercana al 70-90%,
generalmente debida a deshidrataciéon severa, desequilibrio
electrolitico, desnutricién secundaria a la imposibilidad de
alimentarse y, predominantemente, sepsis originada por la pérdida
masiva de la barrera cutanea. Hoy en dia, gracias a los avances en la
inmunosupresion y las terapias biolégicas dirigidas, la mortalidad se
ha reducido drasticamente a un 5-10%. Sin embargo, la morbilidad
asociada a los tratamientos a largo plazo sigue siendo un desafio
monumental.

Para el médico de atenciéon primaria (MAP) o médico general, el
pénfigo vulgar representa un reto diagnoéstico fundamental. Aunque
se considera una "dermatologia poco frecuente", la capacidad del
médico de primer nivel para sospechar y reconocer tempranamente
esta entidad clinica cambia radicalmente el prondstico del paciente.
En la gran mayoria de los casos, las manifestaciones iniciales del
pénfigo vulgar se limitan a la cavidad oral durante meses antes de
que aparezcan las lesiones cutaneas. Con frecuencia, estos pacientes
son tratados erroneamente por infecciones fungicas, virales (herpes) o
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deficiencias vitaminicas, lo que retrasa el diagnoéstico definitivo,
permite la progresion de la enfermedad y empeora el estado basal del
paciente antes de iniciar el tratamiento correcto. Por lo tanto, el
conocimiento profundo de esta patologia desde la trinchera de la
atencion primaria es una herramienta salvavidas.

Epidemiologia

El pénfigo vulgar es una enfermedad huérfana o rara. Comprender
su distribuciéon epidemiologica ayuda a mantener un indice de
sospecha adecuado, especialmente en poblaciones con factores
predisponentes.

Incidencia y prevalencia

A nivel mundial, la incidencia del pénfigo abarca desde 0.1 hasta 0.5
casos por cada 100,000 habitantes al afio, dependiendo de la regién
geografica y la composiciéon étnica de la poblacion. La prevalencia
global se estima en aproximadamente 5 a 6 casos por 100,000
personas. Aunque es infrecuente a nivel general, constituye la forma
mas comun del grupo de los pénfigos, representando cerca del 70%
de todos los casos reportados a nivel mundial.

Edad y sexo

La enfermedad suele manifestarse clasicamente en la edad adulta
media o avanzada, con un pico de incidencia maxima que se sitia
entre la quinta y la sexta década de la vida (50 a 60 anos). No
obstante, es importante recalcar que existen casos documentados en
edades pediatricas, adolescentes y ancianos, aunque son
excepcionales. En cuanto a la distribucién por sexo, la mayoria de los
estudios epidemiologicos grandes muestran una ligera predominancia
en mujeres frente a los hombres, con una relacién que oscila entre
1.2:1 y 1.5:1, una tendencia comtnmente observada en muchas
patologias de etiologia autoinmune.

Factores de riesgo, genética y geografia

La distribuciéon del PV no es homogénea a nivel global. Existe una
incidencia significativamente mayor en poblaciones especificas, en
particular entre los judios asquenazies y en individuos de ascendencia

50



mediterranea (por ejemplo, en regiones de Italia, Grecia, Turquia e
Israel), asi como en el subcontinente indio.

Esta distribucién esta fuertemente anclada en la predisposicion
genética. La enfermedad tiene una fuerte asociacién con el
complejo mayor de histocompatibilidad (MHC) de clase 1I,
especificamente con ciertos alelos del antigeno leucocitario humano
(HLA). Los alelos de mayor riesgo y mejor caracterizados son el
HLA-DRB1%04:02 (muy prevalente en judios asquenazies) y el
HLA-DQB1%05:03 (comun en poblaciones no judias de Europa y
Asia).

Factores desencadenantes

Ademas del terreno genético, existen multiples factores ambientales y
exogenos (factores desencadenantes o triggers) que pueden inducir el
debut del PV o precipitar exarcebaciones en pacientes con
enfermedad controlada:

* Farmacos: Es bien conocido que ciertos medicamentos
pueden inducir pénfigo (siendo mas comin el pénfigo
folidceo, pero también el wvulgar). Los culpables mds
frecuentes son aquellos que contienen grupos sulfhidrilo
(tioles) en su estructura quimica, como la D-penicilamina y el
captopril. Otros medicamentos implicados incluyen
pirazolonas, piroxicam, penicilina, cefalosporinas y
rifampicina.

*  Factores dietéticos: Aunque la evidencia es menor, el
consumo excesivo de alimentos ricos en compuestos que
contienen tioles, isotiocianatos, fenoles y taninos (como ajo,
cebolla, puerros, pimienta negra, vino tinto) se ha postulado
como un posible exacerbador en individuos genéticamente
susceptibles.

* Factores fisicos y estrés: Quemaduras térmicas,
radioterapia, exposiciéon intensa a luz ultravioleta (UV) e
infecciones virales (como el herpes simple o virus de Epstein-
Barr) pueden preceder a un brote. El estrés psicologico agudo
o cronico es un desencadenante reportado sistematicamente
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por los pacientes en la consulta, mediado probablemente por
alteraciones neuroendocrinas e inmunologicas.

Etiopatogenia

Para el médico de atencién primaria, comprender la fisiopatologia
molecular del pénfigo vulgar es clave no solo para el diagnéstico, sino
para entender la logica de los anticuerpos que se miden en
laboratorio y los medicamentos que se emplean para inhibirlos.

El desmosoma y las desmogleinas

La epidermis es un epitelio escamoso estratificado. Para mantener su
integridad estructural contra el estrés mecanico, los queratinocitos
(células epidérmicas) se unen fuertemente entre si a través de
estructuras de anclaje intercelular llamadas desmosomas.

Los desmosomas estan compuestos por multiples proteinas. Las
proteinas transmembranales clave encargadas de la adhesion directa
de célula a célula pertenecen a la familia de las cadherinas
desmosomicas, especificamente las desmogleinas (Dsg) y las
desmocolinas (Dsc).

La pérdida de tolerancia y la produccion de
autoanticuerpos

El pénfigo vulgar es el resultado de un fallo en la tolerancia
inmunolégica periférica y central. Células T autorreactivas, que
normalmente serian eliminadas o suprimidas, sobreviven y estimulan
a los linfocitos B para que produzcan autoanticuerpos
(principalmente inmunoglobulinas de clase IgG, y en particular las
subclases IgG1 en fases tempranas y predominantemente IgG4 en
enfermedad activa) dirigidos especificamente contra las
desmogleinas.

En el pénfigo vulgar, el principal antigeno diana es la Desmogleina
3 (Dsg3), v en la mayoria de los casos que presentan afectacion de la

piel, también se desarrollan anticuerpos contra la Desmogleina 1
(Dsgl).

32



La teoria de la compensacion de las desmogleinas

Esta teoria es crucial para entender las manifestaciones clinicas (por
qué algunos pacientes solo tienen lesiones orales y otros orales y
cutaneas):

1. Distribucién de Dsgl: Se expresa en toda la epidermis de
la piel, pero su concentraciéon es mucho mayor en las capas
superficiales. En las membranas mucosas, su expresion es
minima.

2. Distribuciéon de Dsg3: Se expresa principalmente en la
capa basal y suprabasal (capas profundas) de la piel. Sin
embargo, en las membranas mucosas (como la boca), la Dsg3
se expresa en lodas las capas del epitelio y es la principal
proteina de anclaje.

* Pénfigo vulgar de predominio mucoso (inicial): El
paciente desarrolla solo anticuerpos anti-Dsg3. Como en la
piel la Dsgl estd intacta y puede "compensar" la pérdida de
Dsg3 en las capas profundas, la piel no forma ampollas. Pero
en la boca, la Dsg3 es esencial en todas las capas y la escasa
Dsgl no puede compensar; el resultado son erosiones orales
severas.

* Pénfigo vulgar mucocutaneo: El paciente desarrolla
autoanticuerpos contra ambas, Dsg3 y Dsgl. Al perderse la
funcién de ambas proteinas de anclaje, ninguna puede
compensar a la otra, y se forman ampollas tanto en las
mucosas como en toda la piel.

Mecanismo de daiio (Acantolisis)

Cuando los anticuerpos IgG se unen a la porciéon extracelular de la
desmogleina 3 (y 1), se produce una interferencia estérica directa que
impide que las moléculas de células adyacentes se unan. Ademas, la
unién antigeno-anticuerpo desencadena vias de senalizacion
intracelular aberrantes (como la fosforilacion dependiente de p38
MAPK) que resultan en la internalizacién y degradacién de los
desmosomas.

Al romperse estas uniones, las células se separan entre si. Como la
Dsg3 se encuentra predominantemente en las capas inferiores, la
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separacion ocurre justo por encima de la capa basal epidérmica. Este
proceso se llama acantoélisis suprabasal. Las células de la capa
basal permanecen ancladas a la membrana basal (mediante
hemidesmosomas, que no estan afectados), dejando una imagen
microscopica clasica descrita como "hilera de lapidas" (tombstone
appearance). El espacio suprabasal se llena de liquido tisular, formando
la ampolla clinica.

Manifestaciones clinicas

El diagnoéstico de sospecha recae casi por completo en una anamnesis
exhaustiva y un examen fisico minucioso de la piel y de TODAS las
membranas mucosas.

Afectacion de las membranas mucosas

Es de vital importancia recalcar que en el 50% al 70% de los
pacientes, el pénfigo vulgar comienza exclusivamente en
las membranas mucosas, tipicamente en la cavidad oral, y
puede preceder a las lesiones cutaneas por meses o incluso un ano. Si
el médico de atencién primaria capta al paciente en esta ventana, la
morbilidad a largo plazo se reduce inmensamente.

. Cavidad oral: Es la localizaciéon mas frecuente e temprana.
A diferencia de la piel, las ampollas intactas raramente se
observan en la boca debido al trauma mecanico constante de
la masticacion y la humedad. Lo que el médico observara son
erosiones superficiales, de bordes irregulares,
fondo rojizo exudativo o cubiertas por membranas
blanquecinas/fibrinoides, que son extremadamente
dolorosas.

* Localizaciones orales: Afectan preferentemente la
mucosa bucal (carrillos), paladar duro y blando, encias
(pudiendo simular una gingivitis descamativa croénica),
lengua, suelo de la boca y la cara interna de los labios.

. Sintomatologia: Los pacientes se quejan de dolor urente,
incapacidad para comer alimentos solidos, calientes, acidos o
condimentados, e incapacidad para realizar la higiene oral
(cepillado dental). Esto resulta en halitosis severa,
acumulacién de placa, desnutricion rapida y pérdida de peso
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(a veces >10 kg en meses), lo cual debe encender las alarmas
en atencién primaria.

. Otras mucosas: No olvide interrogar y examinar otras
mucosas. Puede haber afectacion nasal (epistaxis recurrente,
costras), faringea/laringea (disfonia, ronquera, tos), esofagica
(disfagia severa, odinofagia), conjuntival (irritacién,
hiperemia, aunque las cicatrices son raras en PV en contraste
con el pénfigoide de mucosas) y mucosa anogenital (balanitis,
vulvovaginitis erosiva dolorosa, dolor a la defecacién si hay
afectacion anal).

Fotografia clinica de la cavidad oral abierta mostrando miltiples erosiones irregulares con lecho eritematoso y
Jfondo fibrinoide amanillento-blanquecino distribuidas en la mucosa yugal derecha, el paladar duro y labio inferior:
Evidencia de gingiitis descamativa. Sugerencia de fuente: DermNet NS o PMC open access (bisqueda: oral
pemphigus vulgaris erosions).

Afectacion cutanea
La progresion hacia el tejido cutaneo marca una fase mas avanzada
de la enfermedad (Pénfigo vulgar mucocutaneo).
* Lesion primaria: Consiste en ampollas flacidas, que
surgen clasicamente sobre piel de aspecto completamente
normal (no eritematosa), aunque ocasionalmente pueden
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tener un halo eritematoso fino. Las ampollas contienen un
liquido seroso claro que puede volverse turbio o hemorragico.
Distribucion: Tienden a aparecer inicialmente en zonas de
roce, presion o areas seborreicas (cuero cabelludo, cara,
cuello, parte superior del tronco, axilas e ingles),
generalizandose si no se instaura tratamiento.

Evolucion: Las ampollas son muy fragiles porque el techo
de la ampolla es epidérmico superficial. Se rompen
rapidamente (en cuestiéon de horas o dias), dejando extensas
areas denudadas (erosiones cutaneas) que exudan suero,
sangran con facilidad y se cubren de costras serohematicas.
Estas erosiones son la principal fuente de pérdida de liquidos
y puerta de entrada para infecciones secundarias bacterianas
(Staphylococcus aureus).

Curacion: Curan lentamente, pero, al ser un proceso
intraepidérmico y no subepidérmico (no afecta la dermis), no
dejan cicatriz atréfica, pero si dejan una llamativa
hiperpigmentacién postinflamatoria que puede tardar meses
en resolver.

Signos semiolégicos clave
Existen maniobras clinicas en el consultorio que el médico de
atencién primaria debe realizar si sospecha enfermedad ampollosa:

1.

Signo de Nikolsky directo: Se aplica una presion
tangencial firme o friccion oblicua con el pulgar del
examinador sobre la piel aparentemente sana en zonas
perilesionales o zonas distantes de las lesiones. En el PV, la
presion induce el cizallamiento y desprendimiento de la
epidermis frente a nuestros ojos, dejando una erosién
desnuda. Es un signo de acantolisis activa (positivo en
pénfigo, negativo en penfigoide).

Signo de Nikolsky marginal: Al tirar suavemente de la
piel remanente en el borde de una ampolla ya rota, la
epidermis se sigue desprendiendo mas alld de la lesion
original.

Signo de Asboe-Hansen (o signo de extension de la
ampolla): Si el médico presiona verticalmente y con
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suavidad sobre una ampolla intacta, el liquido intralesional se
desplaza lateralmente disecando la piel periférica sana,
expandiendo el tamafio de la ampolla.

Fotografia de primer plano de la piel de la espalda de un paciente. Muestra una ampolla flicida con
techo epidérmico colapsado a la izquierda. A la derecha, el examinador realiza presion lateral con un
dedo enguantado sobre piel aparentemente sana, evidenciando el desprendimiento epidérmico (Signo
de Nikolsky postitivo). Sugerencia de fuente: Wikimedia Commons / Medical literature repository,
licencia CC.

Diagnéstico diferencial

El diagnoéstico diferencial de las enfermedades ampollares o de las
ulceras orales cronicas es extenso. Diferenciar entre estas patologias
en el nivel primario orientara correctamente la biopsia y la urgencia
de la derivacion.

Distinciones Clinicas Principales

Antes de la tabla, es vital entender el contraste con su archienemigo
diagnoéstico: el Penfigoide Ampolloso (PA). El PA suele aparecer
en pacientes mas ancianos (mayores de 70-80 aflos), cursa con prurito
intenso (el PV cursa mas con dolor), sus ampollas son temsas (no
flacidas) sobre placas eritematosas/urticariformes, y rara vez afecta la
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mucosa oral severamente. Ademas, en el PA el signo de Nikolsky es
negativo porque la hendidura es subepidérmica (toda la epidermis
forma el techo fuerte de la ampolla).

Otras entidades orales a descartar incluyen estomatitis aftosa
recidivante (lesiones mas pequenias, redondas, autolimitadas en 10-14
dias), el liquen plano oral erosivo (suele tener estrias de Wickham
blanquecinas reticuladas asociadas) y las infecciones herpéticas
crénicas en inmunodeprimidos.

TABLA 1: Diagnéstico Diferencial del Pénfigo Vulgar
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Meétodos diagnésticos

El diagnoéstico del pénfigo vulgar no es clinico por si solo; debe
considerarse siempre una sospecha clinica hasta que se obtenga
confirmaciéon histolégica e inmunolégica. La triada diagnoéstica
fundamental ("Gold Standard”) incluye histopatologia,
Inmunofluorescencia Directa (IFD) y serologia (ELISA).

¢Qué puede y debe hacer el Médico de Atencion Primaria?
1. Sospecha y Pruebas iniciales en el consultorio
. Citodiagnostico de Tzanck: Es una prueba rapida que el

médico general entrenado puede hacer. Se raspa suavemente
el fondo de una ampolla recién rota, se extiende en un
portaobjetos y se tifie (Giemsa o Wright). En el pénfigo
vulgar, se observaran abundantes células acantoliticas
(células epiteliales redondeadas, con nucleo grande e
hipercromatico y halo perinuclear claro). Ojo: no descarta
otras patologias, pero orienta hacia enfermedad acantolitica o
infecciébn herpética (que mostraria células gigantes
multinucleadas).

2. Biopsia de piel o mucosa (Técnica correcta)

Si el médico de atenciéon primaria tiene experiencia en cirugia menor

y el sistema permite agilizar el diagnostico, puede tomar las biopsias.

El error mas comin que retrasa el diagnodstico es tomar mal la

muestra. Se requieren DOS biopsias distintas:
Biopsia para Hematoxilina-Eosina (H&E):
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O  Muestra: Debe tomarse una biopsia por sacabocados
(punch de 3 o 4 mm) de una ampolla reciente e
INTACTA (idealmente de menos de 24h) o, si no la
hay, del borde activo de una erosion abarcando un
poco de piel sana.

O Medio: Se coloca en formalina al 10%.

O  Hallazgo esperado: Ampolla intraepidérmica con
acantolisis suprabasal y preservacion de la capa basal
("hilera de lapidas"). Se puede ver un infiltrado
dérmico mixto con eosinéfilos.

2. Biopsia para Inmunofluorescencia Directa (IFD):

O Muestra: iNO tomar de la ampolla, pues habra falsos
negativos al estar destruido el tejido! La biopsia debe
tomarse de piel o mucosa macroscopicamente
SANA, perilesional (a 1-2 cm del borde de la
lesion).

O Mediw: NO poner en formol (destruye las proteinas).
Debe enviarse en suero salino isoténico (solo si llega
al laboratorio en <24h), congelada en fresco, o
idealmente en un medio de transporte especial
llamado Solucion de Michel (que la preserva por
dias).

O Hallazgo esperado: Es la prueba mas sensible (>90%).
Muestra depositos de IgG (y a veces complemento
C3) en los espacios intercelulares de toda la
epidermis, dando el clasico patron reticular, de "red"
o "panal de abejas" (fish-net pattern).
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Micrografia de Inmunofluorescencia Directa (IFD) de puel perilesional. Muestra una intensa fluorescencia verde
brillante con patron reticular / en panal de abejas localizado en los espacios intercelulares de la epidermus,
evidenciando los depdsitos de anticuerpos IgG contra los desmosomas. Sugerencia de fuente: Wikimedia Commons
/ Medical open repository.

Pruebas Serolégicas (Sangre Periférica)
El médico de primaria puede solicitar analiticas sanguineas mientras
deriva al especialista.

*  Inmunofluorescencia Indirecta (IFI): Se utiliza suero
del paciente incubado en sustratos como esoéfago de mono
para detectar anticuerpos circulantes. Sirve para ver el titulo
y monitorizar la actividad de la enfermedad, aunque es
menos sensible que el ELISA.

*  ELISA para anti-Dsgl y anti-Dsg3: s el estandar de oro
serologico en la actualidad. Altamente sensible y especifico
(>95%). Permite clasificar el subtipo (mucoso vs
mucocutaneo) y los titulos de anticuerpos correlacionan
excelentemente con la actividad clinica de la enfermedad; es
decir, bajan cuando el paciente entra en remision clinica.
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Estudios pre-tratamiento (Vital para el MAP)
Dado que el paciente sera sometido inminentemente a terapias
inmunosupresoras fuertes, el médico de atencién primaria adelanta
muchisimo el trabajo si solicita:
*  Hemograma completo, quimica sanguinea, perfil hepatico y
renal, glucosa en ayunas (por el inicio de corticoides).
*  Serologia infecciosa obligatoria: Hepatitis B (HBsAg, Anti-
HBc), Hepatitis C, VIH.
*  Prueba de deteccion de tuberculosis latente (PPD o ensayo de
liberacion de interferéon gamma - IGRA / QuantiFERON-
TB Gold).
*  Radiografia de térax.
*  Densitometria 6sea (DEXA) para tener un basal antes del
inicio de altas dosis de esteroides sistémicos.

Criterios de derivacion a dermatologia desde atencion
primaria

El Pénfigo Vulgar es una urgencia dermatolégica relativa y su
manejo terapéutico definitivo NO recae en el nivel primario.

Debe derivarse de manera URGENTE (y preferente, en < 1-2
semanas maximo) a un dermatblogo, o referirse al servicio de
urgencias hospitalarias si se presenta cualquiera de los siguientes
escenarios clinicos ("Banderas Rojas"):

1. Afectaciéon extensa de la superficie corporal: Lesiones
cutaneas que involucran mas del 10% de la superficie
corporal total, por el altisimo riesgo de pérdida de fluidos
(similar al abordaje de grandes quemados).

2. Imposibilidad para la ingesta oral: Disfagia u
odinofagia severas que causen incapacidad para ingerir
solidos, liquidos o la propia medicacion, resultando en signos
de deshidrataciéon clinica o pérdida de peso rapida
documentada.

3. Signos de sobreinfecciéon sistémica: Presencia de
costras melicéricas generalizadas, celulitis perilesional
extensa, exudado purulento franco, fiebre o parametros de
respuesta inflamatoria sistémica (taquicardia, leucocitosis).
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4. Afectacion ocular (sospecha): Hiperemia severa,
fotofobia o dolor ocular, dado que requiere descartar
pénfigoide de mucosas o inicio de sinequias.

¢Qué NO debe hacer el MAP antes de derivar?

Un error fundamental en atencién primaria es iniciar tratamiento
empirico sistémico con corticosteroides a altas dosis ante la sola
sospecha de pénfigo, antes de que el especialista haya evaluado y
tomado las biopsias. Los corticosteroides alteran rapidamente los
hallazgos inmunopatoléogicos, pudiendo hacer que las biopsias e
inmunofluorescencias arrojen falsos negativos, dejando al paciente sin
un diagnoéstico confirmatorio claro, lo cual es desastroso de cara a
justificar tratamientos biolégicos costosos a largo plazo.

Tratamiento

El objetivo primario del tratamiento es inducir la remisién clinica
completa (cicatrizacién de todas las lesiones y cese de formacion de
nuevas ampollas), seguido de una fase de mantenimiento con la dosis
minima de farmacos, para culminar con la retirada de la medicacion
("Remision Completa Sin Tratamiento" - un estado donde el
paciente esta libre de lesiones 2 meses después de haber suspendido
todo tratamiento sistémico).

El paradigma del tratamiento cambi6 radicalmente alrededor de
2017. Anteriormente, la primera linea se basaba en dosis masivas de
esteroides durante periodos prolongados. Actualmente, las guias
internacionales (EADV y AAD) posicionan a los farmacos
biolégicos depletadores de células B (Rituximab) como el
tratamiento de primera linea desde el diagnoéstico, combinados
con un curso mas corto de esteroides.

El papel del Médico de Familia es fundamental en:
1. Manejo local / tépico sintomatico de rescate.
2. Monitorizacién compartida de los efectos adversos de los
inmunosupresores (diabetes esteroidea, hipertension,
osteoporosis, citopenias).
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TABLA 2: Escala de Tratamiento Farmacologico Sistémico

del Pénfigo Vulgar

Linea d? Farmaco /

Tratamie .z
Intervencion

nto

Primera Rituximab +

Linea Corticosteroid

(Eleccién es a corto

Actual) plazo.

Primera

Linea Prednisona o

(Soporte o Prednisolona

Puente)

Segunda

Linea

iA/dyuvante Azatioprina

Ahorrador e

es de

esteroides)

Dosis
Habitual y
Via de

Administraci
on

Protocolo
Artritis
Reumatoide:
1000 mg IV
(Dias 1 y 15).

Protocolo Linfoma:

375 mg/m? IV
semanal x 4
semanas.

0.5a 1.5 mg/
kg/dia Via
Oral (VO). En
Casos SEVeros:
Pulsos IV de
Metilprednisolo
na.

1 - 3 mg/kg/
dia VO.

65

Nivel de
Evidencia /
Comentario
s (Para el
Especialista

)

Fuerte/Alto.
Farmaco anti-
CD20. Induce
remision
completa en
>85% de los
pacientes.
Permite retirar
corticoides en
3-6 meses.

Fuerte/Alto.
Util por su
accion rapida.
Se busca
disminuir la
dosis
gradualmente
en cuanto
haga efecto el
Rituximab o
adyuvante.

Moderado.
Requiere
medir
actividad de la
enzima
TPMT antes
de iniciar para
evitar
mielotoxicidad
severa.



Segunda
Linea

Tercera
Linea /
Casos
Refractario
s

Casos
Fulminant
es

Micofenolato
Mofetilo
(MMF)

Inmunoglobuli
na Intravenosa

(IVIG)

Plasmaféresis o
Inmunoadsorci
on

2 a 3 gramos /
dia VO
(dividido en 2
dosis).

2 gramos/kg
por ciclo
(dividido en 3-5
dias)

mensualmente.

Varias sesiones
semanales en
contexto
hospitalario.

Moderado.
Menos toxico
que la
ciclofosfamida
. Efecto
Inmunosupres
or tarda
semanas en
lograrse.
Frecuente
toxicidad
gastrointestina

L

Moderado/
Bajo. Muy
COStOSO.
Excelente
perfil de
seguridad.
Usado en
embarazo y
casos
resistentes.

Moderado.
Remueve los
anticuerpos
patdgenos
circulantes
rapidamente.
Riesgo de
infecciones
severas.

Tratamiento de soporte en Atencion Primaria (Crucial)
Mientras se gestiona la evaluacion por el especialista o en fases de
mantenimiento, el MAP es quien proporciona el soporte y confort:
. Lesiones Orales:
o Higiene estricta para evitar la sobreinfeccion y
exacerbacion por placa. Uso de colutorios
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antisépticos sin alcohol (Clorhexidina al 0.12% o
0.2%).

o  Anestésicos topicos (Lidocaina viscosa al 2% o
enjuagues con difenhidramina/hidréoxido de
aluminio) 10 minutos antes de las comidas para
permitir la ingesta.

o  Corticosteroides topicos de alta potencia en base tipo
Orabase (ej. Propionato de Clobetasol o
Triamcinolona aceténido) aplicados directamente
sobre las tlceras.

o  Profilaxis o tratamiento empirico de la candidiasis
oral (Miconazol gel oral, nistatina o fluconazol
sistémico), ya que los esteroides predisponen
fuertemente y el paciente interpretarda el
empeoramiento (ardor por candida) como un fallo
del tratamiento del pénfigo.

Lesiones Cutaneas:

o  Curaciéon de erosiones con apositos no adhesivos,
gasas vaselinadas, cremas con sulfadiazina de plata o
apositos hidrocoloides para prevenir el trauma del
vendaje adherido.

o  Observacién estricta buscando signos de infecciéon
cutanea para iniciar antibioterapia oral oportuna.

Soporte Nutricional: Derivacion rapida a nutriciéon si hay
baja de peso. Indicaciéon de dietas blandas, a temperatura
ambiente, sin condimentos, acidos ni elementos crujientes.
Prevencion de comorbilidad por esteroides: En todo
paciente que reciba >7.5 mg de prednisona diarios por mas
de 3 meses, el médico de atencion primaria DEBE iniciar
profilaxis contra la osteoporosis (Suplementos de Calcio y
Vitamina D, y evaluar el inicio de bifosfonatos como
alendronato segun la guia local y DEXA), asi como
proteccion gastrica con inhibidores de la bomba de protones
(IBP).
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Pronéstico y seguimiento

Como se ha expuesto, el prondstico quoad vitam ha mejorado gracias a
los avances terapéuticos. Sin embargo, el pénfigo vulgar ya no mata
directamente por deshidratacién en el mundo desarrollado;
actualmente, la principal causa de mortalidad y morbilidad son las
complicaciones iatrogénicas del tratamiento.

Las complicaciones infecciosas (neumonias, sepsis por catéter o
cutanea, reactivaciéon de tuberculosis o infecciones oportunistas
bacterianas/virales) son responsables de mas del 50% de las muertes
en pacientes tratados con altas dosis de corticosteroides y ahorradores
de esteroides. A esto se suman las complicaciones cardiovasculares a
largo plazo derivadas del sindrome metabolico secundario a
esteroides (diabetes mellitus inducida, hipertension de dificil control,
dislipidemia, obesidad troncular y osteoporosis con fracturas
patoldgicas).

Seguimiento integral conjunto:

La enfermedad cursa con periodos de brotes y remisiones, y requiere
monitoreo clinico durante varios afios o de por vida. El papel del
médico de familia en el seguimiento es indispensable:

. Control de tensién arterial, peso y perimetro abdominal en
cada visita.

*  Monitoreo de glucosa en sangre y perfil lipidico trimestral /
semestral.

*  Monitorizacién de hemogramas y transaminasas en pacientes
bajo tratamiento con Azatioprina o Micofenolato, por el
riesgo de mielotoxicidad y hepatotoxicidad.

*  Vacunacioén: Vital. Los pacientes antes de recibir
Rituximab o mientras estén inmunodeprimidos DEBEN
recibir vacunas contra neumococo, influenza anual, y
COVID-19. Nota importantisima para el MAP: Estan
absolutamente contraindicadas las vacunas de virus vivos
atenuados (fiebre amarilla, triple virica, polio oral, herpes
zo0ster atenuado) en pacientes que toman terapia
Inmunosupresora.
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Puntos clave para el médico de atencién primaria

1.

Alto indice de sospecha oral: Ante un paciente adulto
con erosiones o aftas orales severas cronicas, dolorosas y de
mas de un mes de evolucién que no responden a tratamientos
habituales, sospeche pénfigo vulgar, incluso si no hay
afectacién cutanea.

No confundir con herpes o candidiasis refractaria:
Un error frecuente es tratar repetidamente con aciclovir o
antimicéticos sin  éxito. Si no hay mejora, plantee el
diagnoéstico autoinmune.

Signo de Nikolsky: Es una herramienta semiologica simple
y util en el consultorio. La friccién en piel sana que causa
desprendimiento epidérmico es muy sugerente de pénfigo.
Derivacion rapida sin "enmascarar': Evite instaurar
ciclos largos de corticosteroides orales a altas dosis antes de la
derivacion. Las biopsias deben tomarse de un paciente no
tratado, de lo contrario, las pruebas de inmunofluorescencia
pueden arrojar falsos negativos.

Laboratorio preparatorio: Avance el estudio pidiendo
serologias completas (VHB, VHC, VIH, sifilis), Quantiferon
TB, bioquimica bésica y hemograma. Ahorrara semanas
valiosas de espera en el segundo nivel.

Tratamiento soporte es su dominio: Indique dicta
blanda atraumatica, lidocaina viscosa pre-ingestas, higiene
con clorhexidina e instruya en el cuidado meticuloso de las
heridas cutaneas.

Profilaxis obligatoria: Todo paciente diagnosticado y en
plan de corticoides crénicos requiere supervision estricta
desde atenciéon primaria para profilaxis de osteoporosis
(calcio/vitamina D y bifosfonatos) y control de hipertensiéon y
diabetes inducida.

Vigilar el talon de Aquiles infeccioso: Eduque al
paciente sobre la necesidad de acudir a la consulta ante fiebre
o cualquier signo infeccioso menor. Las infecciones
oportunistas son la principal causa de mortalidad actual.
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Sindrome de Sweet (Dermatosis
Neutrofilica Aguda Febril)

Akemi Rocto Plaza Alctvar

Introduccion y definicion

El sindrome de Sweet, descrito originalmente en 1964 por el
dermatologo britanico Dr. Robert Douglas Sweet, representa el
prototipo y la entidad mas representativa del grupo de las
denominadas "dermatosis neutrofilicas". Inicialmente bautizado por
su descubridor como "dermatosis neutrofilica aguda febril", este
sindrome se caracteriza por una constelaciéon clinica inconfundible
que se fundamenta en una triada clasica: fiebre de inicio brusco,
leucocitosis periférica con neutrofilia, y la aparicién repentina de
placas y noédulos cutdneos eritemato-violaceos, dolorosos, que
histolégicamente demuestran un denso infiltrado inflamatorio estéril
compuesto predominantemente por neutréfilos maduros en la dermis
superior y media, sin evidencia de vasculitis primaria.

Para el médico de atencion primaria, el sindrome de Sweet constituye
un desafio diagnoéstico de primer orden. Su presentacion clinica
aguda, caracterizada por eritema, calor, dolor y fiebre, simula con
alarmante frecuencia a los procesos infecciosos de partes blandas,
como la celulitis o la erisipela. Este mimetismo clinico conduce
habitualmente a la prescripciéon de multiples ciclos de
antibioticoterapia empirica sin respuesta alguna, retrasando el
diagnostico correcto y prolongando el sufrimiento del paciente.

El reconocimiento temprano de esta entidad en el primer nivel de
atencién es fundamental no solo para instaurar el tratamiento
inmunosupresor adecuado —el cual produce una resolucién casi
magica de las lesiones—, sino también porque el sindrome de Sweet
actiia frecuentemente como un "marcador cutaneo" o sindrome
parancoplasico de enfermedades sistémicas subyacentes,
particularmente neoplasias hematologicas, tumores solidos, y
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enfermedades inflamatorias intestinales. Por lo tanto, el médico
general no solo se enfrenta a una dermatosis, sino a una ventana
clinica que exige una evaluacion integral del paciente.

Epidemiologia

La epidemiologia del sindrome de Sweet es heterogénea y refleja la
naturaleza multifactorial de la enfermedad. Aunque se considera una
dermatosis infrecuente (se le clasifica como una enfermedad rara o
huérfana), su incidencia real es probablemente subestimada debido al
infradiagnostico o al diagnostico erréoneo como infecciones cutaneas
bacterianas. La enfermedad tiene una distribucion global y no
muestra una predilecciéon racial evidente, aunque algunas series
sugieren una mayor frecuencia en poblaciones caucasicas y asiaticas.
Para facilitar su comprension clinica y etiolégica, el sindrome de
Sweet se clasifica clasicamente en tres variantes epidemiologicas
principales, cada una con un perfil demografico y de riesgo distinto:

A. Sindrome de Sweet Clasico (Idiopatico):

Representa la mayoria de los casos (aproximadamente entre el 50% y
el 70%). Afecta predominantemente a mujeres, con una proporcion
mujer:hombre que oscila entre 3:1 y 4:1. El pico de incidencia se
sitta en la edad adulta media, entre los 30 y los 50 anos. Esta
variante suele ir precedida, entre una a tres semanas antes de la
erupcion cutanea, por una infeccién del tracto respiratorio superior
(a menudo estreptococica) o una infeccion gastrointestinal (como
Yersinia o Salmonella). Otros factores asociados incluyen la
enfermedad inflamatoria intestinal (enfermedad de Crohn vy colitis
ulcerosa) y el embarazo (sindrome de Sweet gestacional, que
tipicamente ocurre en el primer o segundo trimestre).

B. Sindrome de Sweet Asociado a Neoplasias (Maligno):

Constituye entre el 10% y el 20% de los casos. A diferencia de la
variante clasica, la distribucién por sexos es equitativa (l:1 entre
hombres y mujeres) y la edad de presentacion suele ser mayor,
predominantemente en pacientes mayores de 60 afios. De los casos
asociados a cancer, la abrumadora mayoria (85%) se vincula a
neoplasias hematologicas, siendo la leucemia mieloide aguda (LMA)
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la mas prevalente, seguida de los sindromes mielodisplasicos y los
linfomas. El 15% restante se asocia a tumores sélidos, siendo los
carcinomas de tracto genitourinario (prostata, ovario), mama y tracto
gastrointestinal los mas reportados. Es vital para el médico de
atencién primaria saber que las lesiones cutaneas pueden preceder al
diagnoéstico del cancer, concurrir con ¢, o ser el primer signo de una
recaida tumoral.

C. Sindrome de Sweet Inducido por Farmacos:

Representa aproximadamente el 10% de los reportes. Afecta por
igual a hombres y mujeres. El desencadenante mas clasicamente
documentado es el factor estimulante de colonias de granulocitos (G-
CSF) y el factor estimulante de colonias de granulocitos y macréfagos
(GM-CSF), utilizados frecuentemente en oncologia. Sin embargo, en
el ambito de la atencién primaria, los farmacos implicados abarcan
medicamentos de uso rutinario. Entre ellos destacan los antibioticos
(trimetoprima-sulfametoxazol, minociclina, norfloxacino),
antihipertensivos (hidralazina), antiepilépticos (carbamazepina,
diazepam), y mas recientemente, terapias biologicas (inhibidores de
BRAF como vemurafenib, inhibidores de checkpoint inmunolégico) y
vacunas.

En la edad pediatrica, el sindrome de Sweet es excepcionalmente
raro (menos del 5% de los casos totales), afecta a ninos y nifias por
igual, y un porcentaje significativo de estos casos puede estar
asociado a inmunodeficiencias primarias, sindromes
autoinflamatorios o, en menor medida, neoplasias.

Etiopatogenia

La fisiopatologia exacta del sindrome de Sweet sigue siendo un
enigma médico, aunque los avances recientes han permitido
perfilarla como wuna reaccién de hipersensibilidad mediada
inmunolégicamente o un trastorno autoinflamatorio en el que
concurren una predisposiciéon genética, anomalias en la funcion de
los neutrdfilos y una tormenta localizada de citocinas.

74



Disregulacion de Citocinas y Quimiocinas:

El pilar patogénico fundamental es la alteracion en el microambiente
de las citocinas. Se ha demostrado de forma consistente que los
pacientes con sindrome de Sweet activo presentan niveles séricos y
tisulares marcadamente elevados de interleucina-1 (IL-1),
interleucina-6 (IL-6), factor de necrosis tumoral alfa (TNF-alfa),
interferéon gamma (IFN-gamma) y, fundamentalmente, factor
estimulante de colonias de granulocitos (G-CSF). Esta cascada
proinflamatoria estimula la produccién masiva de neutréfilos en la
médula o6sea, prolonga su supervivencia inhibiendo su apoptosis
celular fisiologica, y promueve su migraciéon y activacién aberrante
hacia la dermis. La implicaciéon del G-CSF explica por qué los
pacientes oncoldgicos tratados con este factor exégeno desarrollan la
enfermedad, y por qué los tumores que producen enddégenamente G-
CSF (como algunos carcinomas de células escamosas) cursan con
sindromes paraneoplasicos neutrofilicos.

Predisposicion Genética y Trastornos Autoinflamatorios:
La superposicién clinica entre el sindrome de Sweet y diversas fiebres
peridédicas ha puesto sobre la mesa la base genética de la
enfermedad. Se han identificado mutaciones en el gen MEFV (el
mismo gen responsable de la fiebre mediterranea familiar, que
codifica la proteina pirina) en una cohorte significativa de pacientes
con sindrome de Sweet recurrente. Estas mutaciones condicionan un
ensamblaje defectuoso del inflamasoma, lo que conduce a una
sobreproduccién descontrolada de IL-1 beta, justificando asi la fiebre
elevada y el reclutamiento masivo de neutrofilos estériles. Ademas, se
ha descrito una asociacién con el antigeno leucocitario humano
(HLA)-B54 en poblaciones asiaticas.

Disfuncion Neutrofilica:

A diferencia de los neutréfilos en procesos infecciosos que fagocitan
bacterias, los neutréfilos en el sindrome de Sweet exhiben un
comportamiento aberrante caracterizado por hiperactividad,
quimiotaxis exagerada hacia la piel y una liberacién inapropiada de
enzimas proteoliticas (como la mieloperoxidasa) y especies reactivas
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de oxigeno, lo que genera el dafno tisular local (edema dérmico
severo) sin presencia de gérmenes.

Fenémeno de Hipersensibilidad y Mimetismo Molecular:

En la variante clasica desencadenada por infecciones previas, se
postula un mecanismo de mimetismo molecular o una reacciéon de
hipersensibilidad tipo III (inmunocomplejos) o tipo IV (mediada por
células). Los anticuerpos dirigidos contra antigenos bacterianos o
virales (como componentes de la pared celular del estreptococo)
presentarian reactividad cruzada con antigenos cutaneos,
desencadenando la inflamacién neutrofilica localizada en la dermis.

Manifestaciones clinicas

Para el médico de atencién primaria, la semiologia dermatoldgica y
sistémica del sindrome de Sweet es el elemento clave para la sospecha
diagnostica. La presentacion es tipicamente abrupta.

Manifestaciones Cutaneas:
Las lesiones patognomoénicas son papulas, placas o noddulos
eritematosos o eritemato-violaceos, extraordinariamente dolorosos a
la palpacién (un dato semioldgico crucial que las distingue de muchas
otras dermatosis asintomaticas).

* Morfologia y evolucion: Las placas estan caracterizadas por
bordes bien definidos y una superficie mamelonada. Debido
al intenso edema dérmico que las acompana (la acumulacién
masiva de neutréfilos y liquido), estas placas adquieren un
aspecto jugoso, translicido o "pseudovesiculoso". Es decir,
parecen contener liquido purulento o seroso en su interior,
pero al intentar puncionarlas no se obtiene material liquido,
sino tejido solido inflamado. En casos mas severos, el edema
es tan extremo que se forman verdaderas ampollas o bulas
superficiales (variante ampollosa). A medida que las lesiones
evolucionan o inician su resolucién, pueden desarrollar un
centro claro con un borde anular eritematoso, simulando
lesiones en diana que obligan a plantear el diagnostico
diferencial con el eritema multiforme.
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Distribucion: Las lesiones son clasicamente asimétricas en fases
iniciales, pero tienden a la bilateralidad. Tienen una marcada
predileccion por la mitad superior del cuerpo: rostro, cuello,
parte superior del tronco (escote) y, sobre todo, extremidades
superiores (dorso de las manos y antebrazos). La afectacion
de las extremidades inferiores es menos comuan pero posible.
Fendmeno de Patergia: Presente en aproximadamente un 20-30%
de los pacientes, consiste en la aparicién de lesiones tipicas de
la enfermedad en sitios de trauma cutaneo menor (como el
sitio de una venopuncién para extracciébn de sangre,
picaduras de insectos o zonas de roce). La identificacién
clinica de la patergia debe orientar inmediatamente hacia
una dermatosis neutrofilica (Sweet o pioderma gangrenoso) o
enfermedad de Behcet.

Afectacion de mucosas: Las tlceras orales o las placas
inflamatorias en la mucosa yugal o lingual pueden
presentarse, siendo mas frecuentes en la variante asociada a
neoplasias hematologicas.
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d iculoso en el

Fotografia clinica que muestra miltiples placas eritemato-violdceas de aspecto edematoso y p.
dorso de la mano y antebrazo de un paciente adulto. Se debe apreciar el borde sobreelevado y brillante.

Manifestaciones Sistémicas y Extracutaneas:

El sindrome de Sweet es una enfermedad sistémica; la piel es solo su
6rgano diana mas visible. El conocimiento de las manifestaciones
extracutaneas es vital en atencién primaria para evaluar la gravedad
del cuadro.

e Febre: Es el sintoma sistémico cardinal. Suele ser de inicio
brusco, a menudo superior a 38.5°C, precede o acompaiia la
erupcién cutdnea y no responde a antipiréticos
convencionales ni a antibidticos.

e Sintomas constitucionales: Astenia profunda, malestar general,
mialgias y artralgias asimétricas (en rodillas, mufiecas o
tobillos) sin verdadera artritis erosiva.

e Afectacion ocular: Es la manifestaciéon extracutanea mas
frecuente. Incluye conjuntivitis (lo mas comun), episcleritis,
escleritis e iridociclitis. Un paciente que consulta por "lesiones
rojas en piel" y el "ojo rojo" doloroso requiere atencién
preferente.

e Infiltracion neutrofilica de drganos: Aunque raro, el infiltrado
neutrofilico estéril puede afectar los pulmones (infiltrados
intersticiales, derrame pleural), huesos (osteomielitis estéril
multifocal), miocardio (miocarditis), higado (hepatomegalia) o
tracto gastrointestinal.

* Neuro-Sweet: Una variante rara pero severa caracterizada por
afectacion del sistema nervioso central (encefalitis, meningitis
aséptica), manifestada por cefalea intensa, alteraciones del
estado de alerta y convulsiones. Requiere derivacion urgente.

Diagnéstico diferencial

El diagnoéstico diferencial desde la perspectiva de la atencién
primaria es amplio, dado que las placas eritematosas y febriles son un
motivo de consulta diario. La diferenciacién temprana evita la
cascada de yatrogenia (especialmente el uso indiscriminado de
antibidticos). A continuacion, se presenta la tabla comparativa de las
patologias mas relevantes a considerar.
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TABLA 1. Diagnostico Diferencial del Sindrome de Sweet
en Atencion Primaria

Patologia

Celulitis / Erisipela

Eritema Multiforme

(EM)

Pioderma
Gangrenoso (PG)

Caracteristicas
Clinicas Clave

Placa eritematosa,
caliente, con
edema. Fiebre y
malestar general.

Lesiones en diana
concéntricas
clasicas,

predileccién acral.

Inicia como
pustula o nédulo
que se ulcera
rapidamente con
borde violaceo
socavado.
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Claves para
Diferenciar del
Sindrome de Sweet

Generalmente
unilateral. Bordes
mal definidos
(celulitis). Suele haber
puerta de entrada
(herida, tifia pedis).
Linfangitis y
adenopatias satélites
comunes. Responde
a antibiéticos. Sweet
suele ser multifocal y
bilateral.

Las dianas del EM
tienen 3 zonas de
color. Las de Sweet (en
resolucién) tienen solo
2 zonas y un borde
pseudovesiculoso. El
EM no suele cursar
con fiebre alta
sostenida ni
leucocitosis neutrofilica
marcada.

Ambas son dermatosis
neutrofilicas y
comparten patergia.
Sin embargo, el PG
clasicamente se
ulcera de forma
extensa, mientras que
el Sweet forma placas
edematosas que rara
vez se ulceran
francamente.



Vasculitis
Leucocitoclastica

Reaccion Adversa a
Farmacos (Exantema)

Lupus Eritematoso
Cutaneo Agudo /
Subagudo

Infeccién por
Micobacterias o
Hongos profundos

Parpura palpable
predominante en
extremidades
inferiores (zonas
declive).

Erupcion
maculopapular
morbiliforme
diseminada y

simétrica. Prurito.

Placas eritemato-
descamativas en
areas
fotoexpuestas.
Signo del alas de

mariposa.

Noédulos o placas
cronicas,
esporotricoide.

Las lesiones no
blanquean a la
vitropresion. En el
Sweet las lesiones son
placas dolorosas, no
purpura simple. La
biopsia de vasculitis
muestra necrosis
fibrinoide de vasos,
ausente en Sweet.

Predomina el prurito
sobre el dolor.
Ausencia de placas
jugosas
pseudovesiculosas. Las
toxicodermias severas
(DRESS, NET) tienen
compromiso de
mucosas y alteraciones
organicas distintas.

Las lesiones lapicas no
son agudamente
dolorosas ni
edematosas. Suelen
presentar escama,
taponamiento folicular
y atrofia. Anticuerpos
ANA/Ro/La positivos.

Evolucion insidiosa
(semanas a meses), no
abrupta.
Generalmente afebril.
Histologia con
granulomas, no
neutroéfilos puros.

Métodos diagnosticos

El diagnéstico definitivo del sindrome de Sweet es clinico-patolégico.

Como médico de atencién primaria, la evaluacion inicial debe incluir

una anamnesis exhaustiva, una exploraciéon fisica completa y la
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solicitud de examenes complementarios de primer nivel antes de
derivar.
Criterios Diagnosticos (Criterios de Su y Liu, revisados por von den
Driesch):
Para establecer el diagnostico, el paciente debe cumplir los 2
Criterios Mayores y al menos 2 Criterios Menores.

. Criterios Mayores:

1. Aparicién abrupta de placas o noédulos eritematosos
o violaceos dolorosos.

2. Evidencia histopatolégica de un denso infiltrado
neutrofilico sin vasculitis leucocitoclastica primaria.

. Criterios Menores:

3. Fiebre >38 °C.

4.  Asociaciéon con una infeccién subyacente, neoplasia,
embarazo, enfermedad inflamatoria intestinal, o
exposicion a un farmaco.

5. Excelente respuesta sistémica a corticosteroides o
yoduro de potasio.

6. Alteraciones de laboratorio (3 de 4): Velocidad de
sedimentaciéon globular (VSG) elevada >20 mm/h,
Proteina C Reactiva (PCR) positiva, Leucocitosis
>8,000/mm?, y Neutrofilia >70%.

Evaluacion de Laboratorio en Atencion Primaria:
Todo paciente con sospecha clinica debe someterse a un panel
basico:

* Hemograma completo con férmula leucocitaria:
Revela clasicamente leucocitosis (frecuentemente >15,000/
pL) con marcada desviaciéon a la izquierda (neutrofilia). La
ausencia de neutrofilia no descarta el diagnoéstico,
especialmente en casos asociados a farmacos o secundario a
sindromes mielodisplasicos (donde puede haber citopenias).

*  Reactantes de fase aguda: La VSG y la PCR suelen estar
significativamente elevadas, reflejando el estado
proinflamatorio.
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*  Pruebas de funcion renal y hepatica: Para evaluar
compromiso organico o contraindicaciones terapéuticas.

. Serologias y cultives: Si hay sospecha de infeccion
precedente (ej. antiestreptolisina O, serologia viral, cultivos de
exudado faringeo o coprocultivo si hay clinica digestiva).

Histopatologia (Labor del Dermatoélogo/Patélogo):

Si bien la biopsia no se realiza tipicamente en atencién primaria, el
médico debe conocer el reporte patologico esperado. La biopsia por
sacabocados (punch) de una lesiéon activa demostrard un intenso
edema en la dermis papilar (que justifica el aspecto clinico
pseudovesiculoso) y un denso infiltrado difuso o nodular en la dermis
media compuesto abrumadoramente por neutroéfilos, con cariorrexis
(fragmentacién nuclear, "polvo nuclear"). Resulta imperativo que el
patologo descarte la presencia de dafno primario en la pared vascular
(ausencia de necrosis fibrinoide), diferenciandolo asi de una vasculits.

82



Fotomicrografia (Tincion HZE, aumento medio) que evidencia un edema masivo en la dermis
superior y un denso wnfiltrado inflamatorio polimorfonuclear (neutrdfilos) que respeta la epidermis, sin
destruccion  de las paredes vasculares. Fuente sugerida: Wikimedia Commons (Categoria:
Dermatopathology) bajo licencia CC.

Dermatoscopia:

Aunque no es una herramienta primaria para esta patologia, la
dermatoscopia de las lesiones de Sweet puede revelar vasos atipicos
punteados o lineales finos sobre un fondo rojo-anaranjado o
amarillento difuso, sin un patrén pigmentario estructurado. Esto
ayuda a diferenciarlo de lesiones melanociticas y de algunas
dermatosis inflamatorias crénicas.

Criterios de derivacion a dermatologia desde atencion
primaria

El manejo inicial del paciente sospechoso recae en el nivel primario,
pero la confirmaciéon y el manejo integral requieren una estrecha
colaboracién con la atencién especializada. El médico general debe
referir al paciente en las siguientes situaciones:

1. Duda Diagnéstica Inicial: Cualquier presentacion atipica
o paciente que no mejora tras 48-72 horas de un tratamiento
antibi6ético empirico para una supuesta "celulitis",
especialmente si las lesiones son multiples o bilaterales.

2. Necesidad de Biopsia Confirmatoria: Todo caso de
primera presentacién requiere una biopsia cutanea previa al
inicio de los corticoides sistémicos de alta dosis, para no
enmascarar histolégicamente otras entidades clinicas (como
linfomas cutaneos o infecciones profundas atipicas).

3. Afectaciéon Sistémica Severa: Presencia de
sintomatologia ocular (derivar simultaneamente a
oftalmologia), pulmonar, neurolégica (Neuro-Sweet) o
alteraciones articulares incapacitantes.

4. Sospecha o Antecedente de Neoplasia: Si en la
evaluacion primaria se detectan citopenias en el hemograma
(anemia, trombocitopenia), organomegalias
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(hepatoesplenomegalia), adenopatias persistentes o sindrome
constitucional progresivo, la derivacién conjunta a
dermatologia y hematologia/oncologia es perentoria.

5. Refractariedad al Tratamiento: Pacientes que no
responden a la primera linea de tratamiento con corticoides o
que desarrollan dependencia a los mismos tras intentar la
disminucién de dosis.

6. Casos Pediatricos y Mujeres Embarazadas: Debido a
la complejidad del manejo terapéutico y el riesgo
teratogénico de los tratamientos de segunda linea.

Tratamiento

El pilar terapéutico del sindrome de Sweet se basa en la supresién
rapida de la cascada inflamatoria y la quimiotaxis neutrofilica. El
médico de atencién primaria juega un rol crucial en el inicio del
tratamiento de soporte y, previa confirmaciéon diagnostica, en el
manejo escalonado o la supervision compartida de los firmacos de
primera linea. Afortunadamente, la respuesta clinica a la terapia
adecuada es extraordinariamente rapida, considerandose casi un
criterio diagnostico ex juvantibus.

Las lesiones no tratadas pueden persistir durante semanas o meses,
resolviéndose eventualmente sin dejar cicatriz, aunque la morbilidad
y el dolor son inaceptables sin intervencion.

TABLA 2. Opciones Terapéuticas Escalonadas para el
Sindrome de Sweet

Linea Dosis Observa
de osisy Nivel de ciones y
. Via de . .

Trata Farmaco . . Evidenci Papel en
. Adminis . r
mient ‘s a Atencion

tracion . .
o Primaria
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Primer
a Linea
(Oro)

Primer
a Linea
(Locali
zado)

Corticoster
oides
Sistémicos
(Prednison
a)

Corticoster
oides
Topicos de
Alta
Potencia o
Intralesion
ales

Via
oral: 0.5
- 1.0 mg/
kg/dia
por 2 a4
semanas.
Disminuc
16n
gradual
(tapering)
posterior
en 2-4
semanas
adicional
es.

Tépico:
Clobetaso
10.05% o
Betameta
sona
dipropion
ato al
0.05%
bajo
oclusion
bid.
Intralesi
onal:
Triamcin
olona
2-10 mg/
mL.
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Alto
(Recomen
dacion
fuerte)

Moderado

Tratamie
nto de
eleccion.
La fiebre y
el dolor
mejoran
en 24-48
h. La
resolucion
cutanea
tarda 1-2
semanas.
Supervisar
glucemia,
tension
arterial y
riesgo de
osteoporos
is en
atencion
primaria.

Util para
enfermeda
d muy
localizada
(pocas
placas) o
como
adyuvante.
El médico
de
primaria
puede
indicarlo
en formas
leves
mientras
espera la
derivacion.



Segun
da
Linea
(Ahorr
adores
de
corticol

des)

Yoduro de
Potasio

(KD

Segund

) Dapsona
a Linea p

Via
oral: 300
mg tres
veces al
dia. (En
soluciéon
supersatu
rada o
comprimi
dos,
segun
disponibil
idad).

Moderado

Via
oral: 100
- 200
mg/dia.

Moderado
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Alternativ
a historica
muy
eficaz.
Contraindi
cado en
alergia al
yodo,
hipertiroid
ismo grave
y nefritis.
Puede
causar
vasculitis o
erupciones
acneiform
es. Dificil
acceso
farmacol6
gico.

Inhibe la
migracién
neutrofilic
a.
Requiere
testar
niveles de
glucosa-6-
fosfato
deshidroge
nasa
(G6PD)
antes de
iniciar
para evitar
anemia
hemolitica
severa.
Seguimien
to de
hemogram
a por
primaria.



Segund
a Linea

Terce
ra
Linea
(Casos
refract
arios)

Clolchicina

Biologicos
y Terapias
Diana

Via
oral: 0.5
- 1.5 mg/
dia
(generalm
ente 0.5
mg dos a
tres veces

al dia).

Anakinr
a (Anti-
IL1)
subcutane
o.
Inflixim
ab /
Adalimu
mab
(Anti-
TNF).
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Moderado

Bajo
(Basado
en series
de casos)

Excelente
perfil para
prevenir
recaidas.
Efectos
adversos
gastrointes
tinales
(diarrea)
dosis-
dependien
tes. Puede
ser
manejado
desde
atencion
primaria
en
mantenimi
ento.

Uso
exclusivo
hospitalari
o/
dermatol6
gico
especializa
do.
Reservado
para casos
refractario
s, variantes
paraneopl
asicas
intratables
o
mutacione
s genéticas
(MEEV)
demostrad
as.



Nota: La instauraciéon de la primera linea sistémica debe realizarse
idealmente tras la toma de biopsia para no alterar el diagnostico
histopatologico.

Manejo de Soporte y Medidas Generales en Atencién
Primaria:

El médico general debe proveer manejo sintomatico agresivo. El
dolor de las lesiones es severo y requiere analgesia pautada (AINEs
como ibuprofeno o naproxeno, que ademas de analgesia ofrecen
cierta acciéon antiinflamatoria sinérgica, o paracetamol asociado a
tramadol u opioides débiles en casos graves). El reposo de la
extremidad afectada reduce el edema. Asimismo, el cuidado local de
las placas que desarrollen bulas tensas es vital: fomentos antisépticos
(clorhexidina o sulfato de zinc) para evitar la sobreinfeccién
secundaria, sin desbridar la epidermis a menos que sea estrictamente
necesario.

Pronéstico y seguimiento

El pronéstico del sindrome de Sweet clasico es en general excelente,
con una rapida y espectacular resolucion clinica tras la introduccién
de corticoides sistémicos, sin dejar cicatrices (aunque puede persistir
una leve hiperpigmentacion postinflamatoria transitoria).

Sin embargo, el curso clinico a mediano plazo estd marcado por una
tasa de recaidas que oscila entre el 30% y el 50%. Las
recurrencias son mas frecuentes si el descenso de corticoides
("tapering") se realiza de forma muy abrupta, si hay una mutacién
genética subyacente predisponente, o si existe una neoplasia no
tratada.

Cribado de Neoplasias en Atencién Primaria:

La responsabilidad mas critica del médico de atenciéon primaria a
largo plazo es la vigilancia oncolégica. Dado que el 20% de los casos
estan asociados a malignidad (frecuentemente sindromes
mielodisplasicos y LMA), un paciente diagnosticado de sindrome de
Sweet requiere un cribado inicial y un seguimiento clinico anual
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riguroso. El cribado inicial, que puede liderar el médico general,
debe incluir:

Anamnesis buscando pérdida de peso, sudoraciéon nocturna,
sangrados anormales.

Hemograma completo exhaustivo y frotis de sangre
periférica.

Panel metabdlico completo (incluyendo funcién hepatica,
renal, LDH, fosfatasa alcalina y calcio).

Analisis de orina, sangre oculta en heces (FOBT) o test
inmunologico fecal.

Cribado por edad y sexo (mamografia, citologia cervical,
colonoscopia, PSA).

Radiografia de torax (o TAC de térax, abdomen y pelvis ante
alta sospecha).

Si durante el seguimiento el paciente presenta recaidas inexplicables
del sindrome de Sweet o alteraciones persistentes en el hemograma
(citopenias progresivas, monocitosis inexplicable), se debe derivar
prioritariamente a hematologia para valoracién de biopsia de médula

Osea.

Puntos clave para el médico de atencion primaria
Para la practica diaria, el médico de familia y atencién primaria debe
interiorizar los siguientes aforismos clinicos sobre el sindrome de

Sweet:

1.

Mimetismo Infeccioso: Nunca asuma que todas las
placas eritematosas febriles son celulitis. Si la sospecha de
infeccién cutdnea no mejora tras antibiéticos y las lesiones
son multiples, dolorosas o bilaterales, piense en sindrome de
Sweet.

Semiologia Clave: La sensibilidad exquisita (dolor
desproporcionado), el aspecto "pseudovesiculoso" y la
afectacién predominante en brazos, cuello y cara orientan
firmemente el diagnostico.

Asociacion Sistémica Vital: El 20% de los casos oculta
una neoplasia subyacente (primordialmente Leucemia
Miecloide Aguda y Sindromes Mielodisplasicos). El
diagnostico de la piel obliga a estudiar la sangre.
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4. Respuesta Terapéutica: Los corticosteroides orales a dosis

medias (0.5 - 1 mg/kg de prednisona) son el patrén oro y
producen una mejoria clinica dramatica en 24-48 horas.

5. Afectacion Extracutanea: Indagar activamente sobre

sintomas oculares (el "ojo rojo" es muy frecuente) y
osteoarticulares. El compromiso sistémico grave obliga a una
derivacién temprana.

6. Patergia: Preguntar y examinar si las lesiones surgieron en

zonas de trauma menor (pinchazos, rasguios); este fenémeno
reafirma la naturaleza neutrofilica del cuadro.

7. Derivacién Temprana y Trabajo en Equipo:

Idealmente, la biopsia (por el dermatoélogo) debe realizarse
antes de iniciar la corticoterapia, para no perder el diagnostico
confirmatorio patolégico.
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Necrobiosis Lipoidica

Maria Andreina Fuentes Guin

Introduccion y definicion

La necrobiosis lipoidica (NL) es una dermatosis granulomatosa
crénica, infrecuente e idiopatica, que se caracteriza por la
degeneracion del colageno dérmico, el engrosamiento de las paredes
de los vasos sanguineos y el depoésito de lipidos extracelulares.
Histéricamente, esta entidad ha estado indisolublemente ligada a la
diabetes mellitus (DM). Fue descrita por primera vez en 1929 por
Oppenheim, quien la denominé "dermatitis atrophicans lipoides
diabetica", y posteriormente en 1932 por Urbach, quien acuié el
término "necrobiosis lipoidica diabeticorum". Sin embargo, con el
avance de la epidemiologia clinica, se ha demostrado que un
porcentaje significativo de pacientes no padece diabetes ni
alteraciones en el metabolismo de los carbohidratos, motivo por el
cual en 1966 se propuso eliminar el sufijjo "diabeticorum", pasando a
conocerse universalmente como necrobiosis lipoidica.

Para el médico de atenciéon primaria, la NL representa un desafio
clinico dual. Por un lado, su presentacién clinica, aunque clasica en
estadios avanzados, puede ser sutil o confundirse con otras
dermatosis en sus fases iniciales. Por otro lado, su presencia es un
marcador centinela de posibles alteraciones metabdlicas subyacentes
y de riesgo de complicaciones locales severas, como la ulceracion
torpida. Reconocer esta patologia en el primer nivel de atencién es
fundamental para establecer un diagnodstico precoz, optimizar el
control metabolico sistémico del paciente, prevenir el dafio tisular
irreversible y coordinar el manejo multidisciplinario con
dermatologia y endocrinologia.

Este capitulo proporciona una revision exhaustiva de la necrobiosis
lipoidica, con un enfoque pragmatico dirigido al médico general y de

familia, abarcando desde las bases fisiopatolégicas hasta las
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estrateglas terapéuticas escalonadas y los criterios precisos de
derivacion.

Epidemiologia

La necrobiosis lipoidica es una enfermedad poco frecuente en la
poblacion general, con una prevalencia estimada de
aproximadamente el 0,03%. En la poblacion de pacientes con
diabetes mellitus, la prevalencia es ligeramente mayor, oscilando
entre el 0,3% vy el 1,2%. A pesar de esta baja prevalencia, la
asociacion bidireccional con la DM es clinicamente relevante:
mientras que menos del 1% de los diabéticos desarrollara NL, se
estima que entre el 60% y el 65% de los pacientes diagnosticados con
NL tienen diabetes preexistente, y hasta un 15% adicional presenta
intolerancia a la glucosa o desarrollara diabetes franca en los anos
siguientes al diagnostico dermatologico.

Existe una marcada predileccién por el sexo femenino, con una
relacion mujer-hombre que varia entre 3:1 y 4:1 en la mayoria de las
series de casos reportadas a nivel global. Esta disparidad de género
sugiere una posible influencia hormonal en la patogénesis de la
enfermedad, aunque los mecanismos exactos no han sido
dilucidados.

Respecto a la edad de inicio, la NL puede presentarse en cualquier
momento de la vida, incluyendo la infancia y la senectud, pero
exhibe un patréon bimodal que correlaciona estrechamente con el
estado metabdlico del paciente:

* Pacientes con Diabetes Mellitus Tipo 1 (DMIl):
Suelen desarrollar la dermatosis en edades mas tempranas,
tipicamente en la tercera década de la vida (20-30 afios), a
menudo de forma paralela a otras complicaciones
microvasculares como la retinopatia o la nefropatia.

* Pacientes con Diabetes Mellitus Tipo 2 (DM2) y
pacientes sin diabetes: La edad media de aparicién se
retrasa hacia la cuarta y quinta décadas de la vida (40-60
anos).
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Otros factores de riesgo identificados incluyen la obesidad, la
hipertensién arterial, la dislipidemia (particularmente
hipertrigliceridemia) y el tabaquismo. El tabaquismo, en particular, se
ha asociado fuertemente con un mayor riesgo de ulceracion de las
placas y una respuesta mas refractaria a los tratamientos
convencionales, probablemente debido al deterioro adicional de la
microcirculacién cutanea.

Etiopatogenia

La etiologia exacta de la necrobiosis lipoidica sigue siendo un enigma
médico, y actualmente se considera una enfermedad multifactorial
donde convergen alteraciones microvasculares, inmunoldgicas,
metabdlicas y anatémicas. Para el médico de atencién primaria,
comprender la etiopatogenia es crucial, ya que fundamenta la logica
de las intervenciones terapéuticas, como el uso de antiagregantes,
reolégicos o corticosteroides.

Teoria Microvascular y Endotelial

Esta es historicamente la teoria mas aceptada, especialmente dada la
fuerte asociacion con la DM. Se postula que la hiperglucemia crénica
induce la glicosilacion no enzimatica de las proteinas tisulares,
generando productos finales de glicacion avanzada (AGEs). Estos
AGE:s se depositan en las paredes de los vasos sanguineos de pequeiio
calibre de la dermis profunda, provocando una microangiopatia
oclusiva. Histologicamente, esto se traduce en una proliferaciéon de
células endoteliales, engrosamiento de la membrana basal capilar
(con depésito de material PAS-positivo) y eventual oclusion de la luz
vascular. La isquemia dérmica resultante conduce a la degeneraciéon
focal del colageno (necrobiosis). La hipoxia tisular crénica estimula
factores profibroticos, perpetuando el dafo.

Teoria Inmunolégica y Mediada por Células T

Investigaciones mas recientes sugieren que la NL es primariamente
una enfermedad inmunomediada de tipo inflamatorio
granulomatoso. Se ha demostrado un infiltrado dérmico
predominantemente compuesto por linfocitos T (con un fenotipo
Thl), histiocitos y células gigantes multinucleadas. La expresion
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exacerbada de factor de necrosis tumoral alfa (TNF-alfa) en las
lesiones, asi como de receptores GLUT-1 en los histiocitos locales,
sugiere que existe una alteracién en la captacion de glucosa por parte
de las células inflamatorias, lo que desencadena una respuesta
granulomatosa exagerada. El éxito clinico de los inhibidores del
TNF-alfa en casos refractarios apoya fuertemente esta hipotesis
inmunologica.

Teoria del Trauma y Fenémeno de Koebner

La predileccion casi universal de la NL por la region pretibial se ha
atribuido a la vulnerabilidad anatémica de esta area frente a
microtraumatismos repetidos. La region anterior de la pierna tiene
una vascularizaciéon colateral deficiente y un escaso tejido celular
subcutaneo. Un traumatismo menor en esta zona, en un paciente con
predisposicidon microvascular o inmunolégica, puede desencadenar
una cascada inflamatoria que resulta en la formacién de la placa de
NL. Este fenomeno de Koebner (aparicién de lesiones en zonas de
trauma) explica por qué muchos pacientes recuerdan un golpe previo
en el sitio exacto de inicio de la lesion.

El nombre de la enfermedad se deriva de sus hallazgos histologicos.
La inflamacién y la isquemia provocan la "necrobiosis" (un término
clasico que denota degeneracién del colageno con pérdida de su
estructura fibrilar sin necrosis celular franca). En estas areas de
colageno danado, los macréfagos intentan fagocitar los restos
tisulares, pero fallan, acumulando lipidos en su citoplasma (células
espumosas) y depositando colesterol y otros lipidos
extracelularmente. Es este deposito lipidico el que confiere el
caracteristico color amarillo-anaranjado al centro de las lesiones
clinicas.

Manifestaciones clinicas

El reconocimiento clinico de la necrobiosis lipoidica es una de las
competencias mas valiosas para el médico de familia, ya que en sus
fases maduras el diagnéstico puede ser eminentemente visual. La
evolucion de las lesiones sigue un curso cronico, indolente vy
lentamente progresivo a través de varias etapas bien definidas.

95



Topografia

En mas del 85% de los casos, las lesiones se localizan de manera
bilateral (aunque con frecuencia asimétrica) en la cara anterior de las
extremidades inferiores (regiéon pretibial). Con menor frecuencia
(15%), pueden aparecer lesiones extrapretibiales en el tronco, los
miembros superiores (antebrazos), el cuero cabelludo o la cara. Estas
presentaciones atipicas suelen ser menos sugestivas y obligan casi
siempre a la confirmacién histopatologica.

Evolucion Lesional Semiolégica

Fase inicial (Inflamatoria temprana):

La enfermedad comienza de manera insidiosa como papulas
o pequefios noédulos eritematosos, de un color rojo violaceo
oscuro o rojo parduzco. En esta etapa, las lesiones estan bien
delimitadas, no presentan atrofia y pueden confundirse
facilmente con un eritema nodoso inicial, picaduras de
insectos o granuloma anular. Habitualmente son
asintomaticas, lo que retrasa la consulta médica.

Fase establecida (Placa clasica):

Con el paso de los meses o afios, las papulas iniciales
confluyen y se expanden de forma centrifuga para formar
placas escleréticas de tamaifio variable (desde unos pocos
centimetros hasta abarcar toda la cara anterior de la pierna).
La semiologia de la placa madura es inconfundible y consta
de tres elementos visuales clave:

O  Centro atréfico lipoideo: La porcién central de la
placa se deprime y adelgaza progresivamente. La piel
adquiere un aspecto brillante, translacido ("aspecto
de celofan" o "porcelana wvidriada") y un tono
marcadamente amarillo o anaranjado debido al
deposito de lipidos y a la visualizacién de la grasa
subcutanea a través de la dermis adelgazada.

O Borde inflamatorio: La periferia de la lesién
mantiene un reborde ligeramente elevado, indurado
y de un caracteristico color eritemato-violaceo, que
indica actividad inflamatoria y avance de la placa.
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O Telangiectasias arborizantes: Sobre el centro
amarillo y atrofico, es posible observar con el ojo
desnudo una red de vasos sanguineos dilatados y
tortuosos (telangiectasias prominentes), consecuencia
de la atrofia dérmica y el intento de
neovascularizacion.

Fotografia clinica de una placa cldsica de necrobiosis lipoidica en la region pretibial.
Debe mostrar claramente el centro amarillo atrdfico con telangiectasias prominentes (vasos
arborizantes) y un borde bien definido de color eritemato-violdceo.

Fase de complicacion (Ulceracion):

Se estima que entre el 25% vy el 35% de las lesiones de NL se
ulceran. La ulceracién rara vez es espontanea; suele ser
desencadenada por un traumatismo menor, excoriacion o
roce del calzado sobre la piel extremadamente fragil de la
placa. Las dulceras son tipicamente profundas, de bordes
cortados a pico, con fondo necrético y sumamente dolorosas,
contrastando con la indolencia de la placa intacta. Su
curacion es torpida, requiriendo a menudo meses o afios, y
dejan cicatrices fibrosas retractiles.
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Sintomas asociados

En su estado no ulcerado, la NL suele ser asintomatica, y la queja
principal del paciente es de indole estética. Ocasionalmente, pueden
referir prurito leve en la fase de expansiéon o una sensaciéon de
tirantez. Un hallazgo clinico de gran valor, que el médico de atencién
primaria debe explorar, es la anestesia parcial o total sobre la
placa amarilla atréfica. Esta pérdida de sensibilidad se debe a la
destruccion de los filetes nerviosos cutaneos locales por la isquemia y
la inflamacién granulomatosa, y agrava el riesgo de traumatismos
inadvertidos y posterior ulceracion.

Diagnéstico diferencial

El diagnoéstico diferencial de la NL en atenciéon primaria debe
abarcar un abanico de dermatosis que afectan las extremidades
inferiores, desde patologias puramente inflamatorias hasta
complicaciones propias de la insuficiencia venosa o la diabetes.

A continuacién, se detalla una tabla comparativa disefiada como
herramienta de consulta rapida en la practica ambulatoria,
contrastando la NL con sus principales simuladores clinicos.

TABLA 1. Diagnéstico diferencial de la necrobiosis
lipoidica en atencion primaria

Enti Fisiopato paracterlst Diferencia
ntidad i icas -
Clinica logia / Semiolégic principal
Contexto con la NL
as Clave
Placa
atréfica, Atrofia
Granulom centro epidérmica/
atosa, amarillo dérmica
Necrobiosis idiopatica, brillante, marcada y
Lipoidica fuerte borde coloracion
asociacion violaceo lipoidea
con DM. activo, (amarilla)
telangiectasia central.

s, pretibial.
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Granuloma
Anular (variante
diseminada o
subcutanea)

Dermopatia
Diabética ("Shin
spots")

Xantomas
(tuberosos/
eruptivos)

Sarcoidosis
Cutanea

Reaccion
granuloma
tosa
inflamatori
a benigna
idiopatica.

Microangi
opatia
diabética,
post-
traumatica
leve.

Deposito
cutaneo de
lipidos
sistémicos
asociado a
hiperlipide

mias.

Enfermeda
d sistémica
granuloma
tosa.
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Papulas
dérmicas
eritematosas
que forman
anillos o
placas
anulares,
centro con
coloracién
normal.

Maculas o
papulas
pequenas
(<1-2 cm),
redondeadas,
atroficas,
hiperpigment
adas
(marrén-
grisaceo).
Pretibiales.

Nodulos o
papulas
induradas, de
color
amarillo-
anaranjado
solido, sobre
superficies
extensoras.

Placas o
nodulos de
color rojo
parduzco o
"jalea de
manzana' a
la diascopia.
Puede
afectar
cicatrices.

No presenta
atrofia
central, no
tiene
coloracién
amarilla, ni
telangiectasias

Son lesiones
multiples,
pequenas, de
color marrén
0scuro o
cobrizo, sin
borde activo.

Son lesiones
exofiticas
(n6dulos), sin
atrofia y sin
borde violaceo
expansivo.

Carece de la
atrofia en
papel de
fumar y del
componente
de estasis
vascular
masivo de la

NL.



Noédulos
eritematosos,

Paniculitis . Cuadro
calientes,
septal agudo,
. profundos .
reactiva doloroso, sin
. (infeccione Y cambios
Eritema Nodoso extremadam A
S, epidérmicos
g ente : .
farmacos, (sin atrofia ni
. dolorosos
autoinmun escama,).
e) al tacto. Resolutivo
’ Pretibial, ’
agudo.
Induracién
generalizada Afectacién
del tercio circunferencia
Lipodermatoscler Insuficienci distal de la 1 o difusa del
osis (Dermatitis a venosa pierna tobillo/
de estasis cronica ("pierna en pierna, signos
avanzada) progresiva. botella de de estasis
champan"), Venoso
hiperpigment cronico.
acién ocre.

Métodos diagnésticos

El diagnostico de la NL recae predominantemente en la agudeza
clinica del examinador. Sin embargo, en el ambito de la atencion
primaria, es necesario sistematizar el abordaje para descartar
patologias asociadas y confirmar casos atipicos mediante derivacion.

Evaluacién Clinica y Dermatoscopia
La inspeccién visual cuidadosa y la palpacién (para documentar la
induracién del borde y la atrofia del centro, asi como evaluar la
sensibilidad tactil) son el primer paso. El uso del dermatoscopio en
atenciéon primaria, cada vez mas extendido, aporta hallazgos muy
caracteristicos:
¢ Fondo amarillo-anaranjado homogéneo y desestructurado.
* Reticulo o areas de coloracién blanca brillante
(correspondientes a la fibrosis dérmica).
*  Telangiectasias arborizantes prominentemente dilatadas, a
menudo desenfocadas, que cruzan el campo visual.
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* A diferencia del granuloma anular, que muestra vasos
puntiformes o en coma periféricos, la vasculatura en la NL es
central y gruesa.

Pruebas de Laboratorio en Atencion Primaria

Dado el estrecho vinculo con la disfuncion metabdlica, todo paciente
diagnosticado clinica o histolégicamente de NL debe ser sometido de
manera obligatoria a un cribado metabdlico completo.

Las pruebas a solicitar desde atencién primaria incluyen:

1. Glucemia basal (ayunas) y Hemoglobina Glicosilada
(HbAlc).

2. Prueba de tolerancia oral a la glucosa (PTOG) si los
resultados iniciales son limitrofes.

3. Perfil lipidico completo (colesterol total, HDL, LDL,
triglicéridos).

4.  Pruebas de funcién renal (creatinina, estimacién del filtrado
glomerular) y microalbuminuria en orina de 24h/cociente
albimina-creatinina, dado que la NL suele acompanarse de
otras microangiopatias en pacientes diabéticos.

5. Funcién tiroidea (I'SH), por la eventual asociacién con
patologias autoinmunes como la tiroiditis de Hashimoto.

Histopatologia (Biopsia Cutanea)

La biopsia no es rutinariamente necesaria si las lesiones son clasicas.
No obstante, si se requiere (generalmente realizada por el
dermatologo tras la derivacion), el médico general debe saber que
una biopsia superficial (shave) es inatil e incluso perjudicial, ya que la
patologia asienta en la dermis profunda y el tejido subcutaneo.

Se requiere un punch (sacabocados) profundo de 4-6 mm o
una biopsia incisional en cufa. Crucial: la toma de muestra debe
realizarse del borde activo de la lesion. Tomar la biopsia del centro
atrofico resulta en hallazgos inespecificos (solo cicatriz) y confiere un
altisimo riesgo de generar una ulcera iatrogénica de nula
cicatrizacion.

Los hallazgos histologicos patognomonicos incluyen:
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Inflamacién granulomatosa en empalizada y/o intersticial
que afecta toda la dermis y se extiende a los septos del tejido
celular subcutaneo.

Areas de degeneracién del coldgeno (necrobiosis).
Abundantes células plasmaticas, células gigantes y linfocitos.
Vasos sanguineos con paredes engrosadas, fibrosis
concéntrica y trombosis luminal (endarteritis obliterante).

Criterios de derivacion a dermatologia desde atencion
primaria

El manejo de la necrobiosis lipoidica exige un balance entre el
soporte metabdlico (que puede liderar el médico de familia) y el
manejo topico/inmunosupresor de la piel (competencia del
dermatodlogo). El médico de atenciéon primaria debe derivar a
dermatologia o a un centro de heridas complejas en las siguientes
situaciones:

1.

Duda diagnéstica inicial: Cuando la presentacién es
atipica (ej. ausencia de atrofia franca, localizacién no
pretibial, nédulos muy prominentes) y se requiere
confirmacion histopatoléogica.

Presencia de ulceracion: Cualquier grado de ulceracion
sobre una placa de NL requiere derivaciéon preferente a
dermatologia, cirugia vascular o unidades especializadas de
heridas, por la alta refractariedad y el riesgo de infeccién
secundaria grave (celulitis, osteomielitis subyacente).

Falta de respuesta al tratamiento inicial: Iracaso
terapéutico tras 6 a 8 semanas de tratamiento correcto con
corticoides topicos de muy alta potencia instaurado en
atencién primaria.

Crecimiento rapido e incontrolado de la placa:
Lesiones que avanzan velozmente amenazando con rodear la
extremidad o causar dolor invalidante.

Impacto psicosocial severo: Cuando el defecto estético
genera un sufrimiento psicolégico desproporcionado en el
paciente, y se deban considerar terapias sistémicas avanzadas
de segunda o tercera linea.
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Tratamiento

El abordaje terapéutico de la NL es complejo y, a menudo, frustrante,
debido a la ausencia de farmacos aprobados especificamente por
agencias reguladoras (FDA o EMA) para esta indicacién. Todas las
intervenciones terapéuticas se basan en evidencia de baja calidad
(series de casos, reportes aislados y opiniones de expertos).

El objetivo principal del tratamiento en atencién primaria es
detener la expansion del borde activo y prevenir el
trauma/ulceracion. No existe tratamiento capaz de revertir la
atrofia dérmica central una vez establecida.

El abordaje se conceptualiza de forma escalonada. El primer nivel de
atencion asume las medidas generales y la primera linea de
tratamiento topico.

TABLA 2. Escala terapéutica de la necrobiosis lipoidica:
Guia de prescripcion

Rol del Nivel
Farmac Meédico Evid
Nivel de Dosis / de enci
L o/ , . s
Tratamien Posologia Atencio a
Interven .
to . s habitual n (Em
cién . c .
Primar piric
ia o)
. Funda
Emolientes
mental
Proteccié con urea al
10-20% .
n - Educaci Alto
L. diarios. Uso a
Soporte y mecanica g 6n del (preve
A de medias . .,
Prevencion e paciente, ncion
. ., tubulares .
hidratacio prevenci )
protectoras 2
n . 6n de
0 apositos traumati
u
acolchados.
Smos.
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Primera
Linea
(Topica)

Segunda
Linea
(Intralesional

)

Segunda
Linea
(Topicos
ahorradores)

Corticoid
es de Muy
Alta
Potencia
(5.
Propionat
ode
Clobetaso
10,05%)

Aceténido
de
Triamcin
olona

Tacrolim
us 0 y 1%
pomada

Aplicar 1-2
veces/dia
EXCLUSI
VAMENT
Eenel
borde
activo
violaceo,
durante 4-6
semanas.

2,5 - 5 mg/
mL
inyectado
con aguja
fina en el
borde
activo. Se
repite cada
4-6
semanas.

Aplicar 2
veces al dia
bajo
oclusion
suave en
bordes

activos.
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Prescrip
cién e
inicio
del
tratamie
nto.
Supervis
ar
atrofia
inducida

Deriva
cién.
Uso por
dermatol
0go
especiali
zado.

Puede
ser
iniciado
por AP
en caso
de
contrain
dicacion
de
corticoid
es.

Medi

Alto

Medi

Alto

Medi



Terapia
Sistémica
(Reolégica/
Vascular)

Tercera
Linea
(Sistémica
Inmunosupr
esora)

Manejo de
Ulceras

Pentoxifili
na

Ciclospori
na,
Antipalad
icos
(Hidroxicl
oroquina
200mg/
dia),
Inhibidor
es TINF-
alfa

Curas
himedas,
desbrida
miento
enzimatic
o

400 mg via
oral,2 a3
veces al dia,
por 3-6
meses.

Dosis
variables
segin
protocolo
hospitalario
y peso del
paciente.

Uso de
hidrocoloid
es, apositos
de plata si
hay
sobreinfecci
6n clinica.

Manejo
conjunt
o.
Prescrip
ci6én por
especiali
sta o AP
para
mejorar
perfusié
n.

Exclusi
vo de
especia
lista.
Derivaci
ony
vigilanci
ade
analitica
por AP.

Colabo
raciéon
con
enferm
eria de
AP.
Evitar
desbrida
mientos
cortantes
agresivos

Medi

Bajo

Bajo
(Serie
s de
€asos)

Medi

Consideraciones criticas para el manejo en Atencién Primaria:

1. Advertencia de Prescripcién Corticoidea: El error
yatrogénico mas comun es la aplicacion del corticoide tépico
(ej. betametasona o clobetasol) sobre toda la placa,
incluyendo el centro atréfico amarillo. Esto es perjudicial. El
corticoide afinara atin mas la piel central sana, precipitando

105



la ulceracion. El paciente debe ser instruido de aplicar
el medicamento estricta y unicamente sobre el
"anillo rojo" que delimita la lesion.

2. Control Glucémico: Existe controversia en la literatura
sobre si el control estricto de la glucemia modifica el curso
dermatolégico de la NL. Aunque la mejoria de la HbAlc
rara vez hace desaparecer la placa, el control glucémico
o6ptimo es innegociable para optimizar la cicatrizaciéon si
ocurre una ulcera y para reducir la inflamacién sistémica.

3. Terapia compresiva: Si existe edema en la extremidad
inferior o insuficiencia venosa croénica concomitante, el uso
de compresion graduada suave o moderada (15-20 mmHg)
puede acelerar la resolucion de las placas y prevenir ulceras.
Siempre debe descartarse enfermedad arterial periférica
mediante la palpacion de pulsos o indice tobillo-brazo (ITB)
antes de prescribir compresion.

Pronéstico y seguimiento

La historia natural de la necrobiosis lipoidica es la de un
padecimiento sumamente crénico, intermitente y de curso
impredecible.

En la mayoria de los casos, la enfermedad alterna fases de expansion
lenta con periodos prolongados de inactividad, en los que la placa
mantiene su tamano estable pero deja una cicatriz permanente
atrofica, disestésica y alopécica. La remisiéon espontanea completa
(resoluciéon anatémica total) es anecdoética, afectando a menos del
15% de los pacientes, tras un transcurso de varios anos desde el inicio
de los sintomas.

Complicaciones a largo plazo y papel del seguimiento:

El médico de atencién primaria debe organizar visitas de revision
periddicas (cada 6-12 meses si estd inactiva) por dos motivos
fundamentales:
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1. Manejo de la Ulceracién Crénica: Las tlceras en la NL
son notoriamente recalcitrantes. Pueden tardar meses en
curar, imponiendo un riesgo constante de sobreinfeccién y
dolor neuropatico severo.

2. Transformacién Maligna (Ulcera de Marjolin):
Aunque es una complicaciéon extremadamente rara, el
ambiente de inflamacién crénica, cicatrizaciéon aberrante e
hipoxia sostenida predispone a la degeneracién maligna.
Existen reportes documentados en la literatura del desarrollo
de Carcinoma Epidermoide (Espinocelular) en el
lecho de ulceras de NL de larga evolucion. Por consiguiente,
ante una ulcera que cambia sibitamente sus caracteristicas
clinicas (crecimiento exofitico exuberante, bordes nacarados
evertidos, sangrado espontaneo persistente sin causa
aparente, o nula respuesta al tratamiento local de heridas en
>3 meses), el médico de cabecera debe sospechar malignidad
y derivar de forma urgente para la realizaciéon de multiples
biopsias incisionales de los margenes de la tlcera.

Manejo de Soporte Secuencial de Ulcera de Necrobiosis Lipoidica

Panel 1: Ulcera de NL Inicial Panel 2: Tratamiento: Apdsitos Panel 3: Resultados: Reduccion y
(T=0 Semanas) Oclusivos y de Espuma (T=2 Semanas) Cicatrizacion (T=6 Semanas)
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Imagen comparativa o secuencial que muestre el manejo de soporte de una dlcera de NL. Deberia
visualizarse una placa ulcerada tratada con apésitos ocluswos, destacando el borde fibrinoso de la
tlcera y el halo amarillento circundante.

Puntos clave para el médico de atencion primaria

A modo de corolario practico, se resumen las premisas ineludibles
que el facultativo de primer nivel debe integrar en su razonamiento
clinico ante una sospecha de necrobiosis lipoidica:

1.

Mas alla de la diabetes: Aunque histéricamente se ha
ligado a la diabetes (DM1 y DM2), su ausencia no descarta el
diagnostico. La presentaciéon de la NL en cualquier individuo
sano obliga al cribado protocolizado de intolerancia
hidrocarbonada al diagnéstico inicial y de forma anual en el
futuro.

Triada diagnéstica visual: El diagnéstico diferencial
semiolégico pivota sobre la triada: centro atréfico
("porcelana"), coloraciéon lipoidea (amarilla) que traduce el
deposito de lipidos, y un borde de avance inflamatorio
eritemato-violaceo.

Localizacion es mnorma: La inmensa mayoria de las
lesiones asientan en la region pretibial bilateral y asimétrica.
Una afectacion troncal o en extremidades superiores obliga a
elevar el nivel de sospecha hacia simuladores clinicos como
sarcoidosis o granuloma anular diseminado.

Cuidado exquisito en el tratamiento tépico: Si se
prescriben corticoides tépicos potentes desde atencion
primaria, su aplicacion debe ser restrictiva al borde
activo. Aplicar esteroides sobre el centro atréfico garantiza
un agravamiento de la atrofia y aumenta exponencialmente
el riesgo de ulceras yatrogénicas.

Prevencion del trauma como pilar: El trauma banal es
el principal factor desencadenante de ulceraciones. Instruir al
paciente en el uso de calcetines acolchados, evitar deportes de
contacto directo en la espinilla ¢ hidratar profusamente la piel
son intervenciones de alto valor preventivo.

Derivacion oportuna: Las dreas extensas que circundan la
extremidad, la presencia de tlceras recalcitrantes o de dolor
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agudo, y las lesiones que sospechan degeneraciéon escamosa
obligan a la derivacion prioritaria a Dermatologia o unidades
funcionales de heridas.

7. Riesgo de biopsia incauta: El médico general debe evitar

realizar biopsias por shave (afeitado) superficiales o tomar
biopsias del centro inactivo atréfico de la lesion, ya que suelen
derivar en ulceras irreversibles y no aportan informacion
patologica concluyente.
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