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Eritema elevatum diutinum: un reto
dermatolé6gico poco frecuente.
Comunicacion de un caso en Panama

Erythema elevatum diutinum: A rare
dermatological challenge. Case report from
Panama.

Luis Castillo,* Osvaldo Samudio,* Abner Mendoza,? Ricardo Obregdn?

Estimado editor:

El eritema elevatum diutinum es una forma rara de vasculitis leucoci-
toclastica crénica que ha intrigado a la comunidad médica desde sus
primeras descripciones en el decenio de 1880." Con menos de mil
casos documentados en la bibliografia mundial, el eritema elevatum
diutinum es excepcionalmente infrecuente; afecta, predominantemente,
a personas de entre 30 y 60 anos, sin preferencia de sexo o raza.? En
términos clinicos, se distingue por la aparicién de péapulas, placas o
nédulos de color rojo parduzco, violaceos o amarillos, que tienden
a localizarse de forma simétrica en las superficies extensoras y zonas
acrales: manos, codos y rodillas.> El eritema elevatum diutinum se
asocia con diversas enfermedades sistémicas, desde infecciones como
el VIH, hepatitis B y tuberculosis, hasta afecciones autoinmunitarias,
gammapatias, linfomas y otras neoplasias hematoldgicas.* El diagndstico
se basa en la correlacion clinico-patolégica y el tratamiento de eleccién
es la dapsona, antimicrobiano que inhibe la quimiotaxis y la funcién
de los neutréfilos, con buena respuesta en la mayoria de los pacientes.?

Se comunica el caso de un paciente de 73 afios que acudi6 al servicio
de Dermatologia con un cuadro clinico de seis meses de evolucion,
caracterizado por una dermatosis diseminada en las extremidades, que
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predominaba en las superficies de extension y
prominencias dseas. Las lesiones se manifesta-
ban como papulas, nédulos y placas infiltradas,
con bordes irregulares y coloracion eritemato-
violdcea (Figura 1). Algunas lesiones estaban
cubiertas por costras y escamas, mientras que
otras exhibian una disposicion anular con mi-
crovesiculas en la periferia (Figura 2). El paciente
refirié prurito asociado, pero negé artralgias y
fiebre. No se observé afectacién en las ufias ni
en la piel cabelluda.

Entre los antecedentes médicos del paciente des-
tacaron: hipertensién arterial, hipotiroidismo y
prostatismo, tratados con finasterida, levotiroxina
y amlodipina. Durante la evaluacién inicial, los
examenes de laboratorio de rutina fueron nor-

Figura 1. Papulas, nédulos y placas infiltradas, con
bordes irregulares y coloracion eritematovioldcea.
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Figura 2. Placas con disposicion anular con microve-
siculas en la periferia.

males. El hemograma no mostré alteraciones,
la quimica sanguinea, incluidos los electrolitos,
la funcidn renal, el perfil hepatico y la glucosa
en ayunas, estuvo dentro de los limites norma-
les, y el andlisis de orina no revel6 hallazgos
patolégicos (hematuria, proteinuria o signos de
infeccion). Las pruebas para detectar enfermeda-
des autoinmunitaria y VIH resultaron negativas.

Se tom6 una biopsia de piel con sacabocado de
6 mm en los nédulos de la pierna izquierda y
la rodilla derecha. El estudio histopatoldgico de
la pierna izquierda evidencié dafio y edema en
las paredes capilares, con infiltrado linfocitico
y cariorrexis de neutrdfilos, limitado a la dermis
superficial. Figura 3
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Figura 3. Dano y edema en las paredes capilares,
con infiltrado linfocitico y cariorrexis de neutrdfilos,
limitado a la dermis superficial.

La biopsia de la rodilla derecha mostré fibrosis
con proliferacién de fibroblastos en la dermis
y capilares dispuestos verticalmente (Figura 4).
Estos hallazgos fueron compatibles con eritema
elevatum diutinum en sus fases aguda y crénica,
respectivamente.

Con el diagnostico establecido, se inici6 trata-
miento con dapsona oral a una dosis de 100 mg
al dia, con lo que se obtuvo alivio rapido de las
lesiones en la reevaluacién luego de dos sema-
nas. Figura 5

El eritema elevatum diutinum, que es poco
frecuente, exige recopilar informacién acerca
de su manifestacion, diagnéstico y tratamiento.

Figura 4. Fibrosis con proliferacion de fibroblastos en
la dermis y capilares dispuestos verticalmente.

Ademads de su efecto en la piel, se han reportado
multiples hallazgos extracutdneos: artralgias,
escleritis, panuveitis, queratitis ulcerativa perifé-
rica, neuropatia y ulceracién; la manifestacion
mas comun es la enfermedad articular." Estos
hallazgos extracutaneos respaldan el concepto
de que el eritema elevatum diutinum puede
manifestarse como una afeccién sistémica.” El
eritema elevatum diutinum se asocia con diversas
infecciones sistémicas que incluyen: infecciones
por estreptococo, hepatitis B, tuberculosis vy si-
filis." Incluso, en algunos casos, se ha reportado
como la primera manifestacién clinica de la
infeccién porVIH. En el contexto del VIH puede
representar un sindrome inflamatorio de recons-
titucién inmunitaria, en el que los sintomas de
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Figura 5. Lesiones clinicas luego de dos semanas de
tratamiento con dapsona.

afecciones infecciosas o inflamatorias se exacer-
ban luego del inicio de la terapia antirretroviral.®

El eritema elevatum diutinum se ha asociado con
diversas enfermedades reumatolégicas: artritis
reumatoide y lupus eritematoso, asi como con
enfermedades inflamatorias intestinales: colitis
ulcerosa y enfermedad de Crohn.” También
se ha vinculado con trastornos hematolégicos
como mielodisplasia, mieloma mdltiple, lin-
fomas (linfoma de células B y no Hodgkin) y
paraproteinemias.” El mecanismo patogénico
del eritema elevatum diutinum no se comprende
completamente, pero se ha propuesto que la
formacion de complejos antigeno-anticuerpo y
la activacion del complemento desencadenan
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la vasculitis leucocitoclastica caracteristica de
la enfermedad.?

Algunos estudios han identificado infiltrados de
neutrofilos activados en las lesiones, mediados
por citocinas, como la interleucina 8 (IL-8), lo
que, junto con la activacion persistente de los
neutréfilos y la inflamacién crénica, favorece la
evolucion hacia fibrosis y la formacién de gra-
nulomas en las fases avanzadas.” Ademas, se han
observado anticuerpos antineutrofilicos citoplas-
maticos (ANCA), en su mayor parte de tipo IgA,
en pacientes con eritema elevatum diutinum, lo
que sugiere que estos anticuerpos podrian actuar
como marcadores de actividad de la enfermedad
y estar implicados en su fisiopatologia.’®

El diagndstico requiere una correlacién clinico-
patolégica precisa porque las caracteristicas
histopatoldgicas y los diagnésticos diferenciales
varian segun la etapa de la enfermedad.® En las
fases iniciales, las lesiones muestran vasculitis
leucocitoclastica con infiltrados neutrofilicos
prominentes.> A medida que la enfermedad
avanza, el infiltrado celular adquiere un mayor
componente histiocitico, acompanado de pro-
liferacion de células fusiformes y formacion de
tejido de granulacion, lo que puede generar un
patron histolégico similar al de hemangiomas
esclerosantes, histiocitoma fibroso o dermatofi-
brosarcoma protuberante.’

En las lesiones establecidas se observan infiltra-
dos inflamatorios mixtos, tejido de granulaciény
fibrosis perivascular dispuesta en capas concén-
tricas, conocidas como capas de cebolla. En las
etapas tardias o crénicas, predominan haces de
colageno engrosados, infiltracién neutrofilica es-
casa y xantomatizacion variable, caracteristicas
que reflejan el dafo dérmico crénico sostenido.
Estos cambios, en combinacion con las caracte-
risticas avanzadas de fibrosis y la formacion de
cristales de colesterol secundarios a la extrava-
sacion de eritrocitos, pueden generar confusion
diagnéstica con padecimientos como sarcoma
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de Kaposi o angiomatosis bacilar, lo que subraya
la necesidad de una evaluacién histologica de-
tallada para establecer el diagnéstico definitivo.

El diagndstico diferencial incluye: sindrome
de Sweet, eritema multiforme, granuloma anu-
lar, dermatofibroma, pioderma gangrenoso,
sarcoidosis, pseudolinfoma y xantomas." Las
lesiones en etapas tempranas responden bien
al tratamiento con dapsona, con tasas de me-
joria, incluso, del 80%.° La combinacion de
dapsona con inyecciones intralesionales de
corticosteroides ha mostrado mayor efectividad.’
En etapas avanzadas, los corticosteroides, la
colchicina, la nicotinamida y las sulfonamidas
suelen ser efectivos, mientras que el metotrexato
y las tetraciclinas tienen respuestas minimas.’®
El tratamiento o control de la enfermedad de
base asociada con la vasculitis es una estrategia
terapéutica coadyuvante en todos los casos.’
En pacientes con lesiones tumorales, fibréticas,
dolorosas o resistentes, la reseccion quirdrgica
local es efectiva en algunos pacientes.’

Este caso de eritema elevatum diutinum ilustra
la importancia de una adecuada correlacion
clinico-patoldgica para su diagnéstico, debido a
la rareza y variabilidad de sus manifestaciones.
El rdpido alivio obtenido con dapsona refuerza
su eficacia como tratamiento de primera linea y
subraya la necesidad de considerar esta vasculitis
leucocitocldstica en el diagndstico diferencial
de dermatosis persistentes con afectacion acral.
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