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Prologo

La presente obra es el resultado del esfuerzo conjunto
de un grupo de profesionales de la medicina que han
querido presentar a la comunidad cientifica de
Ecuador y el mundo un tratado sistematico y
organizado de patologias que suelen encontrarse en los
servicios de atencion primaria y que todo médico
general debe conocer.
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Definicion

El acné vulgar es una enfermedad inflamatoria cronica
de la piel que se caracteriza por la formacion de
comedones, papulas, pustulas, nodulos y cicatrices. Se
produce cuando los foliculos pilosos se obstruyen con
sebo y células muertas de la piel, lo que crea un
ambiente propicio para el crecimiento de bacterias que
causan inflamacion. El acné vulgar es una afeccion
comun que afecta principalmente a adolescentes, pero

también puede afectar a personas de todas las edades. (1)

Epidemiologia

En Latinoamérica, la prevalencia del acné vulgar varia
segun los estudios y los paises, pero se estima que afecta
a entre el 60% y el 90% de los adolescentes y jovenes
adultos. Algunos estudios sugieren que la prevalencia del
acné en la poblacion general de Latinoamérica es similar
a la de otros continentes, mientras que otros estudios
sugieren que puede ser ligeramente mas alta. Ademas, se
ha encontrado que el acné es mas comun en las zonas
urbanas que en las rurales, posiblemente debido a

factores ambientales y de estilo de vida. En general, se
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necesitan mas estudios epidemioldgicos para tener una
imagen mas precisa de la prevalencia del acné vulgar en

Latinoamérica. (2)

Fisiopatologia

El acné vulgar es una enfermedad inflamatoria crénica
de la piel que se produce cuando los foliculos pilosos se
obstruyen con sebo y células muertas de la piel. La

fisiopatologia del acné vulgar implica varios procesos:

1. Hipersecrecién de sebo: La produccién excesiva de
sebo por las glandulas sebaceas es uno de los factores
principales que contribuyen al desarrollo del acné vulgar.
El exceso de sebo obstruye los poros de la piel y crea un

ambiente propicio para el crecimiento de bacterias.

2. Hiperqueratinizacion: La hiperqueratinizacion es un
proceso en el que las células de la piel se acumulan
dentro del foliculo piloso y forman una obstruccion. Esta
obstruccion se llama comeddn, que puede ser abierto

(punto negro) o cerrado (punto blanco).
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3. Inflamacién: Cuando los comedones se infectan con
bacterias, se produce una respuesta inflamatoria en la
piel. La inflamacion es causada por la liberacion de
sustancias quimicas por parte del sistema inmunoldgico,

lo que provoca enrojecimiento, hinchazon y dolor.

4. Proliferacion bacteriana: Las bacterias que
normalmente viven en la piel, como Propionibacterium
acnes, también contribuyen al acné vulgar. Estas
bacterias se alimentan del sebo y producen 4cidos grasos

que irritan la piel y empeoran la inflamacion.

En resumen, la fisiopatologia del acné vulgar implica
una combinaciéon de factores que incluyen la
hipersecrecion de sebo, la hiperqueratinizacion, la

inflamacion y la proliferacion bacteriana(1)

Cuadro clinico
El acné wvulgar se caracteriza por la presencia de
comedones (puntos negros o blancos), papulas, pustulas

y nddulos en la piel. El cuadro clinico del acné vulgar

11
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varia segun la gravedad de la enfermedad y puede incluir

los siguientes sintomas:

1. Comedones: Son lesiones no inflamatorias que se
forman cuando el sebo y las células muertas de la piel
obstruyen los poros. Los comedones pueden ser abiertos

(puntos negros) o cerrados (puntos blancos).

2. Papulas: Son lesiones inflamatorias que aparecen
como pequefias protuberancias rojas en la piel. No

contienen pus.

3. Pustulas: Son lesiones inflamatorias que contienen pus
y aparecen como protuberancias rojas con una cabeza

blanca o amarilla en el centro.
4. Nodulos: Son lesiones inflamatorias mas grandes que

se forman debajo de la piel. Son dolorosas al tacto y

pueden tardar semanas en desaparecer.

12
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5. Cicatrices: En algunos casos, el acné vulgar puede
dejar cicatrices en la piel después de que las lesiones

hayan sanado.

Ademas de los sintomas fisicos, el acné vulgar también
puede tener un impacto emocional en las personas que lo
padecen, especialmente si se desarrolla en la cara. La
autoestima y la calidad de vida pueden verse afectadas,
lo que puede llevar a la ansiedad y la depresion en

algunos casos.

Diagndstico

El diagndstico del acné vulgar se basa en la evaluacion
clinica de la piel por parte de un médico especialista en
dermatologia. El médico examinara la piel en busca de
comedones, papulas, pustulas y nodulos, asi como de
cicatrices o lesiones inflamatorias previas. También
puede hacer preguntas sobre los antecedentes médicos y

familiares del paciente.

En algunos casos, el médico puede realizar pruebas

adicionales para descartar otras afecciones de la piel que

13
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puedan parecerse al acné vulgar, como la rosacea o la
dermatitis seborreica. Estas pruebas pueden incluir una

biopsia de piel o un cultivo de bacterias.

El acné vulgar se clasifica segun su gravedad en cuatro
categorias: leve, moderado, grave y muy grave. La
clasificacion se basa en el niimero y tipo de lesiones
presentes en la piel, asi como en la presencia de

cicatrices o lesiones inflamatorias previas.

Es importante que el diagnostico del acné vulgar sea
realizado por un médico especialista en dermatologia, ya
que el tratamiento adecuado depende de la gravedad de
la enfermedad y de las caracteristicas individuales del

paciente.

Clasificacion

La clasificacion del acné vulgar se basa en la gravedad
de la enfermedad y se realiza mediante la evaluacion
clinica de la piel por parte de un médico especialista en
dermatologia. La clasificacion se basa en el numero y

tipo de lesiones presentes en la piel, asi como en la
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presencia de cicatrices o lesiones inflamatorias previas.
A continuacion, se describen las cuatro categorias de

clasificacion del acné vulgar:

1. Acné leve: Se caracteriza por la presencia de
comedones (puntos negros o blancos) y ocasionalmente
algunas papulas o puostulas. No hay lesiones

inflamatorias graves ni cicatrices.

2. Acné moderado: Se caracteriza por la presencia de
comedones, papulas, pustulas y algunos nddulos. Puede
haber algunas lesiones inflamatorias graves pero no hay

cicatrices importantes.

3. Acné grave: Se caracteriza por la presencia de
comedones, papulas, pustulas y nddulos en gran cantidad
y tamano. Puede haber lesiones inflamatorias graves y

cicatrices moderadas.

4. Acné muy grave: Se caracteriza por la presencia de

comedones, papulas, pustulas y nddulos en gran cantidad

15
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y tamafio. Hay lesiones inflamatorias graves y extensas

cicatrices.

La clasificacion del acné vulgar es importante para
determinar el tratamiento adecuado, ya que la gravedad
de la enfermedad influye en la eleccion de los
medicamentos y en la duracién del tratamiento. Es
importante que el diagnodstico y la clasificacion sean

realizados por un médico especialista en dermatologia.

Tratamiento

Tratamiento estandar

El tratamiento estandar del acné se basa en la severidad
de la enfermedad y se clasifica en acné leve, moderado y
severo (2). Los tratamientos topicos incluyen retinoides,
peroxido de benzoilo, antibiodticos y acido azelaico. Los
tratamientos sistémicos incluyen antibioticos orales,

anticonceptivos hormonales y la isotretinoina oral (3).
Nuevas técnicas de tratamiento

Terapia fotodinamica: La terapia fotodinamica (PDT)

utiliza luz de diferentes longitudes de onda en
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combinacion con un fotosensibilizador para destruir las
bacterias  Propionibacterium acnes y reducir la

inflamacion (4).

Terapia con laser: Las terapias con laser, como el laser
de diodo y el laser fraccional no ablativo, pueden
mejorar la textura de la piel, reducir las cicatrices y

disminuir la inflamacion en pacientes con acné (5).

Terapia de microagujas: La terapia de microagujas puede
ser util para mejorar las cicatrices del acné, estimulando

la produccion de colageno y la regeneracion de la piel

(6).

Recomendaciones
e Seguir una rutina de cuidado de la piel adecuada,
que incluya limpieza, hidratacion y proteccion
solar.
e Evitar la manipulacion de las lesiones para
prevenir cicatrices y la propagacion de la

infeccion.
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e Consultar a un dermatdlogo para determinar el
tratamiento mas adecuado segun la severidad del
acné y las caracteristicas individuales del

paciente.

Conclusion

El tratamiento del acné vulgar ha avanzado en los
ultimos afios, con el desarrollo de nuevas técnicas y la
mejora de los tratamientos existentes. El manejo
adecuado del acné es esencial para prevenir
complicaciones y mejorar la calidad de vida de los

pacientes afectados.
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Introduccion

La urticaria crénica es una enfermedad dermatoldgica
caracterizada por la aparicion recurrente de ronchas o
habones, que pueden estar acompanados de picazon
intensa. Se define como crénica cuando los sintomas
persisten durante mas de seis semanas. Esta condicion
puede afectar significativamente la calidad de vida del
paciente debido a la incomodidad fisica, el impacto

psicoldgico y la interferencia con las actividades diarias.

(D

Definicion y Clasificacion

La urticaria crénica se define como la presencia de
ronchas o habones que aparecen y desaparecen de forma
espontanea durante al menos seis semanas. Estas
lesiones son generalmente pruriginosas y pueden variar
en tamafio y forma. Se distingue de la urticaria aguda,
que se resuelve en menos de seis semanas Yy

generalmente tiene una causa identificable.

Existen diferentes formas de urticaria cronica,

incluyendo la urticaria cronica espontanea y la urticaria
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cronica inducible. La primera se caracteriza por la
presencia de lesiones sin un desencadenante externo
evidente, mientras que la segunda se desencadena por
estimulos especificos, como el frio, el calor, la presion,
el roce o la exposicion a ciertos alimentos o

medicamentos. (2)

Epidemiologia y Prevalencia

La urticaria crdnica es una enfermedad comun, aunque
su prevalencia varia segun la poblacion estudiada y los
criterios de diagnostico utilizados. Se estima que afecta
aproximadamente al 1% de la poblacion mundial en
algin momento de sus vidas. Es mas comun en adultos
jovenes, pero puede ocurrir a cualquier edad y afecta por

igual a hombres y mujeres. (3)

Fisiopatologia

La fisiopatologia de la urticaria crénica implica una
compleja interaccion entre diversos mediadores, células
y sistemas inmunologicos. Aunque ain no se comprende

completamente, se han identificado varios mecanismos
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subyacentes que contribuyen al desarrollo 'y

mantenimiento de esta enfermedad.

Mecanismos Inmunologicos Involucrados

La urticaria crénica se caracteriza por una activacion
exagerada del sistema inmunitario, especialmente del
sistema inmunoldgico innato. Se cree que el proceso
comienza con la activacion de células inmunitarias,
como los mastocitos y los basofilos, que liberan
mediadores inflamatorios, incluida la histamina, en

respuesta a estimulos desencadenantes.

Los mastocitos y los basoéfilos contienen granulos llenos
de mediadores, como la histamina, que se liberan cuando
estas células se activan. En la urticaria cronica, la
liberacion de histamina provoca la dilataciéon de los
vasos sanguineos, el aumento de la permeabilidad
vascular y la formacién de edema en la piel, lo que
conduce a la formacion de habones y la picazén

caracteristica de la enfermedad.
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Rol de la Histamina y Otros Mediadores

La histamina es el mediador principal responsable de
muchos de los sintomas de la urticaria cronica, incluida
la vasodilataciéon y el prurito. Sin embargo, otros
mediadores también desempefian un papel importante en
la patogénesis de la enfermedad. Entre estos se incluyen
citocinas proinflamatorias, como la interleucina-1 (IL-1)
y el factor de necrosis tumoral alfa (TNF-a), asi como
factores quimiotacticos, como el factor activador de

plaquetas (PAF). (4)

Manifestaciones Clinicas

La urticaria cronica se presenta con una variedad de
manifestaciones clinicas que pueden ser distintivas y, en
algunos casos, debilitantes para los pacientes. Estas
manifestaciones clinicas no solo incluyen las
caracteristicas fisicas de la enfermedad, sino también los
aspectos subjetivos que afectan la calidad de vida del

individuo.
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Caracteristicas Clinicas y Morfolégicas

La manifestacion principal de la urticaria cronica son las
ronchas o habones, que son lesiones elevadas en la piel
con bordes definidos, de color rosado o rojo y que
pueden variar en tamafio desde pequenas papulas hasta
grandes placas. Estas lesiones son generalmente
pruriginosas y pueden aparecer en cualquier parte del
cuerpo, incluyendo el tronco, las extremidades, la caray

el cuero cabelludo.

Las ronchas pueden ser fugaces y cambiar de forma y
ubicacion en cuestion de horas, lo que hace que su
evaluacion clinica sea a menudo desafiante. En algunos
casos, las ronchas pueden fusionarse para formar areas
mas grandes de edema y eritema, conocidas como placas

urticariales.

Subtipos de Urticaria Cronica

La urticaria cronica se clasifica en varios subtipos,
dependiendo de la presencia o ausencia de
desencadenantes especificos. Los principales subtipos

incluyen:
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Urticaria Cronica Espontanea: Esta forma de urticaria
no tiene un desencadenante identificable y se caracteriza
por la aparicion de ronchas de forma impredecible y

recurrente.

Urticaria Cronica Inducible: En este subtipo, las
ronchas son desencadenadas por estimulos especificos,
como el frio, el calor, la presion, el roce, la exposicion al
sol, el ejercicio o la ingestion de ciertos alimentos o
medicamentos. Entre los tipos de urticaria cronica
inducible se incluyen la urticaria fisica, la urticaria

colinérgica, la urticaria por presion, entre otras. (5)

Enfoque Diagnodstico Diferencial con  Otras
Enfermedades Cutaneas

Es importante realizar un diagndstico diferencial para
descartar otras condiciones dermatologicas que pueden
presentarse con sintomas similares a los de la urticaria
cronica. Entre las enfermedades que deben considerarse
en el diagnostico diferencial se incluyen la urticaria
aguda, la dermatitis de contacto, la dermatitis atdpica, la

angioedema, la erupcion medicamentosa, entre otras. (6)
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Diagnéstico y Evaluacion

El diagnostico preciso de la urticaria cronica requiere
una evaluacion exhaustiva que incluya la historia clinica
detallada, el examen fisico y, en algunos casos, pruebas
complementarias. Dado que la enfermedad puede
presentarse de diversas formas y tener multiples
desencadenantes, es fundamental seguir un enfoque
sistematico para identificar y manejar adecuadamente

esta condicion.

Historia Clinica y Examen Fisico

La historia clinica es un componente clave en el
diagnostico de la urticaria crénica. Se debe obtener
informacion detallada sobre la duracion y frecuencia de
las lesiones cutaneas, los factores desencadenantes
potenciales (como alimentos, medicamentos, cambios de
temperatura, etc.), la presencia de sintomas sistémicos
(como angioedema, dificultad respiratoria o sintomas
gastrointestinales) y el impacto en la calidad de vida del

paciente.
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El examen fisico permite evaluar la distribucion, tamatio,
forma y caracteristicas de las ronchas y otros hallazgos
cutaneos asociados. También es importante buscar signos
de angioedema, que pueden manifestarse como
hinchazon en los labios, los parpados, la lengua o la

garganta.

Pruebas Complementarias

Si bien el diagnéstico de urticaria cronica generalmente
se basa en la historia clinica y el examen fisico, en
algunos casos puede ser necesario realizar pruebas
complementarias para confirmar el diagnostico y
descartar otras enfermedades. Estas pruebas pueden

incluir:

Pruebas Cutaneas: Las pruebas cutaneas pueden ayudar
a identificar posibles desencadenantes alérgicos, como
alimentos, medicamentos o alérgenos ambientales. Sin
embargo, es importante destacar que la urticaria cronica
no suele ser causada por alergias y las pruebas cutaneas

pueden ser negativas en muchos casos.
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Analisis de Sangre: Los analisis de sangre pueden
incluir pruebas para evaluar la funcion tiroidea, niveles
de anticuerpos antitiroideos, recuentos sanguineos
completos y marcadores inflamatorios. Estas pruebas
pueden ayudar a identificar posibles trastornos
subyacentes, como tiroiditis autoinmune o infecciones

cronicas.

Pruebas de Provocacion: En casos de urticaria cronica
inducible, pueden realizarse pruebas de provocacioén
controladas para evaluar la respuesta de la piel a

estimulos especificos, como el frio, el calor o la presion.

Evaluacion del Impacto Psicoldgico y Social

Ademas de la evaluacion clinica y las pruebas
diagnosticas, es importante evaluar el impacto
psicoldgico y social de la urticaria cronica en la vida del
paciente. La enfermedad puede tener un efecto
significativo en la calidad de vida, provocando estrés,
ansiedad, depresion y dificultades en las relaciones

interpersonales y laborales. Por lo tanto, se debe brindar
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apoyo emocional y psicoldgico adecuado, ademas de un

tratamiento médico eficaz. (7)

Tratamiento

El tratamiento de la urticaria cronica se basa en la
severidad de los sintomas, la frecuencia de las
recurrencias y la respuesta individual del paciente a las
terapias disponibles. El objetivo principal del tratamiento
es aliviar los sintomas, reducir la frecuencia de las
exacerbaciones y mejorar la calidad de vida del paciente.
Se utilizan varias estrategias terapéuticas, que pueden

incluir medicamentos y medidas no farmacologicas.

Estrategias Terapéuticas de Primera Linea

Antihistaminicos: Los antihistaminicos de segunda
generacion, como la cetirizina, la loratadina y la
fexofenadina, son el tratamiento de primera linea para la
urticaria crénica. Estos medicamentos ayudan a bloquear
la accion de la histamina y reducir los sintomas de
picazén y erupcion cutanea. En algunos casos, pueden
ser necesarias dosis mas altas que las recomendadas para

lograr un control adecuado de los sintomas.
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Corticosteroides: Los corticosteroides sistémicos, como
la prednisona, pueden ser utiles para el tratamiento a
corto plazo de la wurticaria cronica en casos de
exacerbaciones graves o refractarias a otros tratamientos.
Sin embargo, su uso a largo plazo esta asociado con
efectos secundarios significativos y no se recomienda

como terapia de mantenimiento. (8)

Avances en Terapias Biolégicas

Omalizumab: Omalizumab, un anticuerpo monoclonal
dirigido contra la inmunoglobulina E (IgE), ha
demostrado ser eficaz en el tratamiento de la urticaria
cronica refractaria a los antihistaminicos. Se administra
por via subcutanea y se ha asociado con una reduccion
significativa en la frecuencia y gravedad de las ronchas y

la picazon en pacientes seleccionados.

Anticuerpos  anti-IL-4/IL-13: Los  anticuerpos
monoclonales que bloquean las citocinas interleucina-4
(IL-4) y interleucina-13 (IL-13) estdn en investigacion
para el tratamiento de la urticaria cronica. Estos

medicamentos tienen el potencial de modular Ia
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respuesta inflamatoria subyacente en la enfermedad y
pueden ofrecer una opcidn terapéutica adicional para

pacientes que no responden a otros tratamientos. (9)

Manejo de Casos Refractarios y Alternativas
Terapéuticas

Ciclosporina: La ciclosporina, un inmunosupresor,
puede ser considerada en casos de urticaria cronica
refractaria a otros tratamientos. Sin embargo, su uso esta
limitado por el riesgo de efectos secundarios graves,

incluidos problemas renales y de presion arterial.

Inmunomoduladores: Otros agentes
inmunomoduladores, como la dapsone, la sulfasalazina y
la colchicina, han sido utilizados en el tratamiento de la
urticaria cronica en casos refractarios. Sin embargo, la
evidencia de su eficacia es limitada y su uso estd

reservado para situaciones especificas. (10)
Conclusion

La urticaria cronica es una enfermedad cutanea comun

pero debilitante que afecta a individuos en todo el
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mundo, con una prevalencia significativa y un impacto
considerable en la calidad de vida de los pacientes.
Aunque se ha avanzado en la comprension y manejo de
esta condicion, siguen existiendo desafios importantes en

su diagnostico y tratamiento.

Desde una perspectiva clinica, la urticaria cronica se
presenta con una amplia variedad de manifestaciones
clinicas, que van desde ronchas pruriginosas transitorias
hasta angioedema potencialmente mortal. Su etiologia es
compleja y multifactorial, con la activacion inmune

desempefiando un papel central en su patogénesis.
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Introduccion

El LES se presenta con una amplia variedad de
manifestaciones clinicas, que van desde afectaciones
cutaneas hasta complicaciones graves en organos vitales
como los rifiones, corazon y pulmones. Los sintomas
pueden ser fluctuantes y su presentacion varia entre los

pacientes, lo que complica su diagnodstico y manejo.

La complejidad del Lupus radica en su naturaleza
heterogénea y en la diversidad de sistemas organicos que
puede afectar. Ademas, la relacion entre las
exacerbaciones y remisiones de la enfermedad agrega un
desafio adicional para los médicos que buscan brindar un
tratamiento efectivo y mejorar la calidad de vida de los

pacientes. (1)

Definicion

El Lupus Eritematoso (LE) es wuna enfermedad
autoinmune sistémica cronica y compleja que afecta a
multiples 6rganos y sistemas del cuerpo. Se caracteriza
por la produccion desregulada de autoanticuerpos, que

son proteinas del sistema inmunologico dirigidas
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incorrectamente contra los tejidos y oOrganos propios.
Esta  respuesta inmunologica aberrante induce
inflamacion y dafio tisular, manifestindose en una

variedad de sintomas y signos clinicos. (2)

Epidemiologia

Puede afectar a individuos de cualquier edad y origen
étnico, la mayoria de los casos se diagnostican en
mujeres en edad reproductiva, con una proporcion de

mujeres a hombres de aproximadamente 9:1.

Prevalencia e Incidencia:

La prevalencia del Lupus varia considerablemente en
diferentes poblaciones y regiones geograficas. Se ha
observado que la incidencia es mas alta en poblaciones
afrodescendientes, asidticas y nativas americanas en
comparacion con poblaciones de ascendencia europea.
Ademas, la incidencia del Lupus en estas poblaciones
suele presentarse a una edad mas temprana y con una

mayor severidad de la enfermedad. (3)
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Factores de Riesgo:

Diversos factores de riesgo contribuyen al desarrollo del
Lupus. La predisposicion genética desempena un papel
significativo, ya que existe una mayor incidencia de la
enfermedad en familias con antecedentes de Lupus.
Ademas, factores ambientales, como la exposicion a la
luz ultravioleta, ciertos medicamentos, infecciones
virales y hormonas sexuales, se han asociado con el

inicio y exacerbacion de la enfermedad. (4)

Patogenia y Mecanismos Inmunologicos

Es compleja y multifactorial, involucrando una respuesta
inmunolégica desregulada que lleva a la produccion de
autoanticuerpos y la inflamacion sistémica. Miultiples
componentes del sistema inmunoldgico, asi como
factores genéticos y ambientales, contribuyen al

desarrollo y progresion de la enfermedad.

Disfuncion del Sistema Inmunoldgico
El sistema inmunoldgico pierde su capacidad para
distinguir entre células y tejidos propios y extrafios. Esta

pérdida de tolerancia inmunologica conduce a la
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generacion de  autoanticuerpos  dirigidos contra
componentes celulares y nucleares, como el ADN, ARN,
histonas y proteinas nucleares. Estos autoanticuerpos
forman complejos inmunes que se depositan en tejidos y
organos, desencadenando respuestas inflamatorias y

dafio tisular. (5)

Manifestaciones Clinicas

El Lupus Eritematoso (LE) es una enfermedad polimorfa
que puede afectar una variedad de sistemas organicos,
presentando manifestaciones clinicas heterogéneas. Las
caracteristicas clinicas del Lupus pueden variar
significativamente entre los pacientes y a lo largo del

curso de la enfermedad.

Sintomas
e Fatiga
e Fiebre

e Dolor Articular y Muscular

e C(efaleas
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Signos:
e Erupcioén en Mariposa
® Artritis
e Proteinuria y Hematuria
e Fotosensibilidad
e Anemiay Trombocitopenia
e Derrame Pleural y Pericarditis

e Trastornos Neuropsiquiatricos. (6)

Diagnostico y Evaluacion

El diagnéstico del Lupus Eritematoso (LE) implica una
evaluacion cuidadosa que integra informacion clinica,
hallazgos de laboratorio y, en algunos casos, estudios de
imagen. Dado que el LE puede presentar una amplia
variedad de sintomas y afectar varios 6rganos, el proceso

diagnostico puede ser complejo.

1. Evaluacion Clinica:
Historia Clinica: El médico recopila informacién
detallada sobre los sintomas del paciente, su duracion y

la presencia de factores desencadenantes. También se
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evalta el historial médico familiar y se buscan posibles
factores de riesgo.

Examen Fisico: Se realiza un examen fisico exhaustivo
para identificar signos clinicos especificos del Lupus,
como erupciones cutaneas, inflamacion articular, y

manifestaciones en 6rganos internos. (7)

2. Criterios Diagnésticos:

Criterios del Colegio Americano de Reumatologia
(ACR): Estos criterios incluyen parametros como
erupcion en mariposa, afectacion articular, y hallazgos
hematolégicos. El diagndstico de Lupus se establece
cuando el paciente cumple con un nimero especifico de
estos criterios.

Criterios del Sistema de Clasificacion del Lupus
Eritematoso (SLEDAI): Se utiliza para evaluar la
actividad de la enfermedad y la respuesta al tratamiento.
Evalua 24 aspectos diferentes del paciente, otorgando

puntuaciones a cada uno.

42



Actualizacion en Dermatologia Tomo 8

3. Estudios de Laboratorio:

Pruebas  Autoanticuerpos: La  presencia de
autoanticuerpos, como el antinuclear (ANA) y el
anti-ADN de doble cadena, es caracteristica del Lupus.
Sin embargo, su ausencia no excluye el diagndstico.
Pruebas Hematologicas: Incluyen hemograma completo
para evaluar anemia, trombocitopenia y leucopenia.
Pruebas de Funcion Renal: Para detectar signos de
Lupus Nefritico, se realizan analisis de orina y se miden

los niveles de creatinina en sangre.

4. Estudios de Imagen:

Biopsia: En casos de afectacion organica especifica,
como el rindn o la piel, se puede realizar una biopsia
para confirmar el diagndstico y evaluar la gravedad del
dafio.

Estudios por Imagen: Se pueden utilizar radiografias,
ecografias o resonancias magnéticas para evaluar la

afectacion articular o de otros érganos internos. (8)
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Tratamiento

Se basa en el control de la inflamacion y la modulacién
del sistema inmunolégico. Dado que el LE puede afectar
varios oOrganos y sistemas, el enfoque terapéutico es
individualizado y puede evolucionar a lo largo del

tiempo.

1. Antiinflamatorios No Esteroideos (AINEs):
Mecanismo de Accion: Reducen la inflamacion y
alivian el dolor.

Indicaciones: Para el control de sintomas como artritis y
dolor articular.

Ejemplos: Ibuprofeno, naproxeno.

2. Antipaludicos:

Mecanismo de Accion: Modulan la actividad del
sistema  inmunolégico y  tienen  propiedades
antiinflamatorias.

Indicaciones: Control de sintomas cutdneos vy
articulares.

Ejemplos: Hidroxicloroquina, cloroquina.
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3. Corticosteroides:

Mecanismo de Accion: Potentes antiinflamatorios e
inmunosupresores.

Indicaciones: Para controlar exacerbaciones graves de la
enfermedad.

Ejemplos: Prednisona, metilprednisolona.

4. Inmunosupresores:

Mecanismo de Accion: Modulan la respuesta
inmunologica para prevenir la actividad autoinmune.
Indicaciones: En casos de afectacion grave de 6rganos
internos.

Ejemplos: Azatioprina, ciclofosfamida, micofenolato de

mofetilo.

5. Agentes Biologicos:

Mecanismo de Accion: Dirigidos a componentes
especificos del sistema inmunolégico.

Indicaciones: En casos de respuesta inadecuada a otras
terapias.

Ejemplos: Rituximab, belimumab. (9)
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Conclusion

En resumen, el Lupus Eritematoso es una enfermedad

autoinmune desafiante y compleja que afecta a multiples

sistemas del cuerpo. El diagnostico y manejo efectivos

requieren una evaluacion integral que combine criterios

clinicos, pruebas de laboratorio y, en algunos casos,

estudios de imagen. La colaboracion entre especialistas y

una monitorizacién continua son esenciales para un

tratamiento personalizado y ajustado a las necesidades

de cada paciente.
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Introduccion

El herpes zoster, comunmente conocido como culebrilla,
es una infeccion virica producida por el virus
varicela-zoster (VVZ), el mismo agente responsable de
la wvaricela.(1) En este articulo, discutiremos la
epidemiologia, patofisiologia, diagndstico y tratamiento
de esta condicion con el objetivo de ofrecer una guia

practica para el médico general.

Epidemiologia

El VVZ es altamente prevalente y la mayoria de la
poblacion mundial ha estado expuesta a este virus.(2)
Tras una infeccion inicial, el virus se vuelve latente en
las raices nerviosas dorsales y puede reactivarse en

cualquier momento, produciendo herpes zdster.

La incidencia del herpes zdster aumenta con la edad,
especialmente después de los 50 afios. También es mas
comun en individuos inmunocomprometidos, incluyendo
aquellos con cancer, VIH o que toman

inmunosupresores.(3)
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Patofisiologia

La patofisiologia del herpes zdster comienza con la
exposicion primaria al virus varicela-zoster (VVZ), que
generalmente ocurre en la infancia y causa varicela.
Después de la recuperacion, el virus no se elimina
completamente del cuerpo, sino que se vuelve latente en
las células nerviosas de las raices dorsales y ganglios del

nervio craneal.(4)(5)

Durante este periodo de latencia, el sistema inmunitario
del huésped mantiene la inactividad del virus.(6) Sin
embargo, bajo ciertas circunstancias, como la
inmunosupresion, el envejecimiento, el estrés fisico o
emocional, o enfermedades concomitantes, la respuesta
inmunologica puede disminuir y permitir la reactivacion

del virus.

Una vez reactivado, el VVZ se replica en las células
nerviosas y se disemina a través de las fibras nerviosas
hasta llegar a la piel, donde provoca inflamacion y dafio
tisular, lo que resulta en una erupcién cutanea

caracteristica y dolor.(7) El virus también puede
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provocar una inflamacion en el nervio, lo que causa

dolor, conocido como neuralgia.

El herpes zoOster generalmente sigue un patron
dermatomal, lo que significa que la erupcion y el dolor
se limitan a la distribucion de un nervio sensorial
especifico. Esto es debido a que el virus se reactiva en un
ganglio sensorial especifico y se disemina a través del

correspondiente nervio sensorial.(8)

La neuralgia postherpética, una complicacion del herpes
zoster, ocurre cuando el dafio al nervio persiste después
de la resolucion de la erupcion cutanea. Esta condicion
se caracteriza por dolor cronico en la zona afectada y
puede persistir durante meses o incluso afnos después de
la infeccidn inicial.(9) La patogénesis de la neuralgia
postherpética no se comprende completamente, pero se
cree que implica dafio a las fibras nerviosas, inflamacion
persistente y cambios en la modulacion del dolor a nivel

de la médula espinal y del cerebro.(10)
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Diagndstico

El diagnéstico de herpes zoster se basa principalmente
en la presentacion clinica. Los pacientes tipicamente
presentan dolor unilateral seguido de una erupcion
vesicular en el area de distribucion de un nervio
dermatomico. Las lesiones suelen durar entre 7 y 10
dias, y pueden cubrir un espectro que va desde
maculopapular hasta lesiones vesiculares, pustulares y,

finalmente, costras.(10)

Se pueden utilizar pruebas de laboratorio para confirmar
el diagnodstico en casos inciertos. Esto puede incluir un
raspado de piel para la deteccion de VVZ por PCR o una
biopsia de piel.(11)(12)

Tratamiento

El objetivo del tratamiento es aliviar los sintomas,
prevenir las complicaciones y acortar la duracion de la
enfermedad. Los antivirales (como el aciclovir,
famciclovir y valaciclovir) son la piedra angular del
tratamiento, y son mas efectivos cuando se inician dentro

de las primeras 72 horas tras la aparicion de la
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erupcion.(13)(14) El tratamiento del dolor agudo puede
incluir analgésicos, corticosteroides y medicamentos

neuropaticos.

Ademas, los pacientes con herpes zoster deben ser
aislados de personas susceptibles hasta que todas las
lesiones hayan formado costra para prevenir la

transmision del VVZ.

Tabla 1. Farmacologia

Mecanism
Medicam o de Indicacio Efectos
ento Dosis accion nes adversos

Oral: 800 Inhibe la
mg, 5 replicacid
veces al n viral al

Para el Nauseas,
tratamient = vOmitos,
o del diarrea,

dia competir
P herpes cefalea,

durante con la i
zOster en aumento

7-10 dias. desoxigua adultos de las

Aciclovir Intravenos  nosina

. Inmunoco = enzimas
o: 10-15 trifosfato

mpetentes ~ hepaticas,

mg/k ara la ..
gx8 p y adultos nefrotoxici
cada 8 incorporac
., inmunoco dad con
horas i6n en la tid  administ
mprometid administra
durante 7 cadena de p .,
0s. cion
dias. ADN
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Oral: 1 g,
3 veces al
dia
durante 7
dias.
Oral: 500
mg, 3
veces al
dia
durante 7
dias.

viral,
causando
la
terminacio
n de la
cadena.

Prodroga
del

aciclovir.
Se

convierte
en

aciclovir
tras la
absorcion
y es
metaboliza
da en el
higado. El
mecanism
o} de
accion  es
similar al
del

aciclovir.

Prodroga
del
penciclovi
I. Se
convierte
en
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S una
alternativa
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aciclovir
oral para
el
tratamient
o del
herpes
zoster.

Es una
alternativa
al

aciclovir
oral para
el

intravenos
a.

Nauseas,
vOmitos,
diarrea,
cefalea,
trombocito
penia.

Nauseas,
vOmitos,
cefalea,
trombocito
penia,
confusion
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Iniciar con
300 mg
oral en la
noche,
aumentand
o hasta
1800-3600
mg/dia
divididos
en 3 dosis.

penciclovi
r tras la
absorcion
y es
metaboliza
do en el
higado. El
mecanism
o} de
accion  es
similar al
del

aciclovir.

Reduce la
liberacion
de varios
neurotrans
misores,
inhibiendo
las
neuronas
del asta
dorsal de
la médula
espinal, lo
que
disminuye
la
transmisio
n del
dolor.
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Inhibe las
Iniciar con neuronas
50-75 mg del asta
oral 2 dorsal de
veces al la médula
Pregabalin dia o 50 espinal, lo
a mg 3 que
veces al disminuye
dia, hasta la

Para el Somnolen
tratamient  cia, mareo,
o del dolor ataxia,
agudo y la  aumento
neuralgia  de peso,
postherpét  edema

. iférico.
300-600 transmisio fea perierico
mg/dia. n del
dolor.
Oral: 1 .
mrik Jdia Considerar
Eke Antiinflam en casos
durante atorio selecciona
Corticoste ~ 5-7 dias, y
. . supresor dos para
roides seguido de . .
. del reducir el Hipergluc
(Prednison = una .
. . .  sistema dolor
a) disminuci . ,
] inmunolég agudo y la
on gradual . . .
ico. inflamacid
en 2-3 N
semanas. ’

Prevencion
La prevencion del herpes zdster se basa principalmente
en la vacunacion. Existen dos vacunas que se utilizan

para prevenir el herpes zoster:
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Vacuna de virus vivos atenuados (Zostavax): Aunque
efectiva, su uso ha disminuido en favor de la vacuna de
subunidades recombinantes debido a su mayor eficacia 'y

menor riesgo de efectos secundarios.(14)

Vacuna de subunidades recombinantes (Shingrix):
Esta vacuna contiene una proteina del virus
varicela-zoster y un adyuvante para aumentar la
respuesta inmunitaria. Es la opcion preferida por su
mayor eficacia en comparacion con Zostavax. Se
administra en dos dosis, con un intervalo de 2 a 6 meses

entre las dosis.(14)

Las guias de los Centros para el Control y la Prevencion
de Enfermedades (CDC) de los Estados Unidos
recomiendan que los adultos de 50 afios o mas reciban la
vacuna de  subunidades  recombinantes.  Esta
recomendacion se basa en ensayos clinicos que muestran
que la vacuna puede prevenir el herpes zoster y las
complicaciones a largo plazo, como la neuralgia

postherpética, en mas del 90% de los casos.(15)(16)
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Ademas de la vacunacion, es importante que los
pacientes mantengan un sistema inmunoldgico saludable.
Esto incluye mantener un estilo de vida saludable, tomar
medicamentos segun lo prescrito, y controlar cualquier

enfermedad cronica que puedan tener.

Por tultimo, aunque el herpes zoster no se puede
transmitir de persona a persona, una persona con herpes
zoster activo puede transmitir el virus varicela-zoster a
una persona que no estd inmunizada contra la
varicela.(17) Por lo tanto, los pacientes con herpes zdster
deben evitar el contacto con personas que podrian ser
susceptibles a la varicela, especialmente las personas con
sistemas inmunologicos debilitados, las mujeres

embarazadas y los nifios.

Conclusiones

El herpes zoéster es wuna infeccion comun vy
potencialmente debilitante que se presenta con mayor
frecuencia en adultos mayores y en aquellos con un
sistema inmunolégico debilitado. Debido a Ila

prevalencia y las complicaciones potenciales asociadas
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con esta enfermedad, es fundamental que los médicos
generales tengan una comprension solida de su

patologia, diagnostico y tratamiento.

El diagnéstico clinico del herpes zoster es generalmente
claro dada la presentacion dermatomal tipica. Los
médicos deben estar atentos a los signos y sintomas para
comenzar el tratamiento antiviral lo mas rapido posible,
idealmente dentro de las primeras 72 horas desde la
aparicion de la erupcion. Esto puede reducir la duracion
y la severidad de la enfermedad, asi como la
probabilidad de complicaciones como la neuralgia

postherpética.(18)

Ademas del tratamiento antiviral, el manejo del dolor es
una parte fundamental del tratamiento del herpes zoster.
Esto puede requerir un enfoque multimodal que incluya
analgésicos, corticosteroides 'y  medicamentos

neuropaticos.

Finalmente, la vacunacion es una herramienta efectiva

para prevenir el herpes zoster y sus complicaciones. Se
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recomienda la vacunacion en adultos mayores de 50 afios

y en ciertos grupos de pacientes inmunocomprometidos.

Como médicos generales, estamos en una posicion Unica

para detectar, tratar y prevenir el herpes zoster. Por lo

tanto, es crucial mantenerse actualizado sobre las

mejores practicas en el manejo de esta enfermedad.
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Figura 1. Fotoenvejecimiento
Fuente. Amy, H., Huang., Anna, L., Chien. Photoaging: a Review
of Current Literature. Current Dermatology Reports, (2020). doi:
10.1007/S13671-020-00288-0

El fotoenvejecimiento representa un fendémeno
dermatologico de gran relevancia, caracterizado por la
aceleracion del envejecimiento cutaneo inducido

principalmente por la exposicidon cronica a la radiacion
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ultravioleta (UV). A diferencia del envejecimiento
intrinseco, el cual es un proceso natural y progresivo
determinado por factores genéticos y el paso del tiempo,
el fotoenvejecimiento es una forma de envejecimiento
extrinseco directamente relacionada con factores
ambientales.

La radiacion UV, particularmente los rayos UVA y UVB,
juega un papel central en la patogénesis del
fotoenvejecimiento. Estos tipos de radiacion inducen una
serie de cambios moleculares y celulares en la piel,
incluyendo dafio al ADN, produccion de especies
reactivas de oxigeno y alteraciones en la sintesis y
degradacion de la matriz extracelular. Estos procesos
conducen a manifestaciones clinicas distintivas, tales
como arrugas profundas, pigmentacion irregular, pérdida
de elasticidad y telangiectasias, que diferencian el
fotoenvejecimiento del envejecimiento cronolédgico.

El estudio del fotoenvejecimiento es esencial no solo por
su impacto estético, sino también por las implicaciones
en la salud cutanea a largo plazo, incluyendo un aumento
del riesgo de cancer de piel. La identificacion de factores

de riesgo, asi como el desarrollo de estrategias
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preventivas y terapéuticas eficaces, constituye un area de
investigacion activa en dermatologia. La comprension
profunda de los mecanismos fisiopatologicos
subyacentes al fotoenvejecimiento es fundamental para
disefar intervenciones que mitiguen sus efectos y
mejoren la calidad de vida de los pacientes.

En este capitulo, se explorardn detalladamente los
aspectos  etiologicos, fisiopatoldgicos, clinicos 'y
terapéuticos del fotoenvejecimiento, proporcionando una

vision integral basada en la evidencia cientifica actual.

Definicion

El fotoenvejecimiento, también conocido como
envejecimiento extrinseco, es un proceso de cambios
cutdneos prematuros como resultado de la exposicion
crénica a la radiacion UV del sol [1]. Se caracteriza por
alteraciones histologicas y clinicas de la piel, como la
elastosis solar, la disminucion de la elasticidad de la piel
y la formaciéon de arrugas [2]. Los mecanismos
moleculares que subyacen al fotoenvejecimiento

incluyen el dafio del ADN, los mecanismos de
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reparacion defectuosos y la activacion de la proteina-1,

lo que provoca la degradacion del colageno [3].

L]
L

Figura 2. Como se da el fotoenvejecimiento

Fuente. Amy, H., Huang., Anna, L., Chien. Photoaging: a Review
of Current Literature. Current Dermatology Reports, (2020). doi:
10.1007/S13671-020-00288-0

La evaluacion del fotoenvejecimiento es crucial para las
terapias  antienvejecimiento 'y los estudios de
fotoproteccion, ya que las escalas foto numéricas son
mas fiables que las evaluaciones descriptivas. Los
derivados sintéticos de la vitamina A han demostrado su

eficacia en el tratamiento del fotoenvejecimiento, ya que
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revierten el fotodafio con efectos secundarios iniciales,
como el eritema y la descamacion. Comprender la
patogénesis, las caracteristicas clinicas y los métodos de
evaluacion del fotoenvejecimiento es esencial para
desarrollar estrategias que prevengan y traten el dafo

cutaneo causado por la exposicion a los rayos UV.

Etiologia y Factores de Riesgo

El fotoenvejecimiento, que se caracteriza por cambios en
la piel debidos a la exposicion cronica al sol, se debe
principalmente a la radiacion UV [4]. Factores como el
tabaquismo, el consumo de alcohol, el uso de protectores
solares, los habitos de ejercicio y la exposicion al sol
influyen en la progresion del fotoenvejecimiento [5]. La
radiaciéon UV provoca dafios en el ADN y defectos en
los mecanismos de reparacidon, lo que contribuye al
fotoenvejecimiento y la carcinogénesis [6]. Ademas de
los rayos UV, la luz visible e infrarroja también puede
contribuir al fotoenvejecimiento, por lo que se requieren
enfoques modernos de proteccion solar [7].

La exposicion ocupacional a la radiacion solar puede

agravar el fotoenvejecimiento y aumentar el riesgo de
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canceres de piel distintos del melanoma [8]. Comprender
la etiologia y los factores de riesgo del
fotoenvejecimiento es crucial para desarrollar medidas
preventivas y terapéuticas que mitiguen sus efectos sobre
la piel y la salud en general.

La etiologia del fotoenvejecimiento se centra
predominantemente en la exposicion cronica a la
radiacion ultravioleta (UV), especificamente los rayos
UVA y UVB. Los rayos UVB, con longitudes de onda
mas cortas, penetran en la epidermis causando dafio
directo al ADN de los queratinocitos, mientras que los
rayos UVA, con longitudes de onda mas largas, alcanzan
la dermis, donde inducen la formacion de especies
reactivas de oxigeno (ERO) que provocan estrés
oxidativo. Este dafio oxidativo resulta en la degradacién
de las fibras de coldgeno y elastina por medio de la
activacion de las metaloproteinasas de matriz (MMP),
contribuyendo asi a la pérdida de la integridad
estructural de la piel y la aparicion de signos visibles del
fotoenvejecimiento.

Entre los factores de riesgo del fotoenvejecimiento, la

exposicion acumulativa y sin proteccion a la radiacion
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solar se destaca como el principal. Otros factores
incluyen el tipo de piel segin la clasificacion de
Fitzpatrick, donde las personas con piel mas clara (tipos
[ y II) son més susceptibles debido a la menor cantidad
de melanina protectora. Ademas, la exposicion a fuentes
artificiales de radiaciéon UV, como camas de bronceado,
también  contribuye  significativamente.  Factores
adicionales incluyen la contaminacion ambiental, que
puede exacerbar el dafio oxidativo, y habitos de vida
como el tabaquismo, que reduce la capacidad
antioxidante de la piel. La predisposicion genética
también juega un rol, influenciando la capacidad de
reparacion del ADN vy la respuesta antioxidante

individual.

Mecanismos Fisiopatologicos

El fotoenvejecimiento, una consecuencia comun de la
exposicion cronica a los rayos UV, implica intrincados
mecanismos fisiopatologicos. La radiacion UV, en
particular los rayos UVA y UVB, desempeia un papel
fundamental en el fotoenvejecimiento al inducir dafos

en el ADN, alterar el equilibrio antioxidante y
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desencadenar respuestas inflamatorias [9]. La radiacion
UV conduce a la formacion de dimeros de timina-timina,
a la pérdida del gen supresor tumoral p53 y a la
generacion de especies reactivas de oxigeno (ROS), lo
que provoca estrés oxidativo y afecta a las vias de
transduccion de senales como la MAPK y el NF-1B [10].
Ademas, la radiacion UV agota las células de
Langerhans, remodela la matriz extracelular aumentando
las metaloproteinasas de la matriz (MMP) y reduce los
niveles de coldgeno y elastina [11]. Las estrategias
fotoprotectoras contra el fotoenvejecimiento incluyen
agentes que actuan como filtros solares o contrarrestan
los efectos inducidos por los rayos UV en el ADN, el
equilibrio antioxidante, la transduccion de senales, la
inmunologia y la matriz extracelular, incluidos los
derivados fitoquimicos como los polifenoles y los no

polifenoles.

Signos y Sintomas
El fotoenvejecimiento se manifiesta a través de una serie
de signos y sintomas caracteristicos que afectan tanto la

apariencia como la textura de la piel. Estos cambios son
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principalmente resultado del dafio acumulativo a la
estructura y funcion de la piel debido a la exposicion

prolongada a la radiacion ultravioleta (UV).

Arrugas y Lineas Finas

Uno de los signos mas evidentes del fotoenvejecimiento
son las arrugas y lineas finas. Las arrugas suelen ser mas
profundas y marcadas en comparacion con las causadas
por el envejecimiento  intrinseco, afectando
principalmente las areas expuestas al sol como la cara, el

cuello y las manos.

Hiperpigmentacion y Manchas Solares

La hiperpigmentacion, incluyendo lentigos solares
(manchas de la edad) y melasma, es comun en el
fotoenvejecimiento. Estas manchas marrones o negras
aparecen debido al aumento de la produccion de
melanina como respuesta a la exposicion UV, siendo mas

pronunciadas en las areas expuestas al sol.
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Pérdida de Elasticidad y Tonicidad

La piel fotoenvejecida a menudo presenta una pérdida de
elasticidad y firmeza, conocida como elastosis solar.
Esto se debe a la degradacion de las fibras de colageno y
elastina en la dermis, lo que resulta en una piel flacida y

menos tonificada.

Textura Irregular y Rugosidad

La textura de la piel se vuelve aspera y gruesa debido a
la hiperqueratosis, un engrosamiento de la capa cornea.
Esto contribuye a una sensacion de rugosidad al tacto y a

una apariencia menos uniforme.

Telangiectasias

Las telangiectasias, o venas superficiales dilatadas, son
comunes en la piel fotoenvejecida. Estas pequefias venas
rojas o violaceas son visibles principalmente en las
mejillas, el menton y la nariz, y resultan de la fragilidad

vascular inducida por la radiacién UV.
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Pérdida de Volumen y Contorno Facial

El fotoenvejecimiento también puede provocar una
pérdida de volumen en la piel, especialmente en el
rostro. Esta pérdida de grasa subcutanea y cambios en la
estructura 6sea pueden llevar a un contorno facial menos

definido y una apariencia envejecida.

Xerosis y Sequedad

La sequedad de la piel, o xerosis, es otro sintoma comun
del fotoenvejecimiento. La funcion de barrera de la piel
se ve comprometida, resultando en una pérdida de
humedad y una piel mas propensa a la descamacion y la

irritacion.

Tratamiento

El tratamiento del fotoenvejecimiento se aborda de
manera integral, combinando enfoques tdpicos,
procedimientos dermatologicos y terapias emergentes
para mitigar los signos clinicos y mejorar la salud
general de la piel. Los tratamientos tdpicos son
fundamentales y se centran en la aplicacion de agentes

como los retinoides, que estimulan la renovacion celular
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y la sintesis de coldgeno, y los antioxidantes, que
neutralizan los radicales libres y reducen el dafio
oxidativo. Ademas, los acidos alfa-hidroxi (AHA) y los
beta-hidroxiacidos (BHA) son utilizados para exfoliar la
piel y mejorar su textura y tono [12].

En cuanto a los procedimientos dermatologicos, las
técnicas minimamente invasivas juegan un papel crucial
en la correccion de los signos del fotoenvejecimiento.
Los tratamientos con laser, como el laser fraccionado y
el laser de CO2, promueven la remodelacion del
colageno y la renovacion de la piel, logrando una mejora
significativa en las arrugas y la textura cutdnea. La
microdermoabrasion y los peelings quimicos son otros
procedimientos efectivos que eliminan las capas
superficiales dafiadas de la piel, estimulando el
crecimiento de una piel nueva y saludable [13]. La
terapia fotodindmica también se utiliza para tratar la
queratosis actinica y mejorar la apariencia general de la

piel fotoenvejecida [14].
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Figura 3. Tratamientos
Fuente. John, Koo., Mio, Nakamura. Phototherapy for the Elderly
Population. (2016). doi: 10.1007/978-3-319-51599-1_23

Las terapias emergentes estan revolucionando el
tratamiento del fotoenvejecimiento mediante el uso de
tecnologias avanzadas y productos innovadores. La
terapia con plasma rico en plaquetas (PRP) y el uso de
factores de crecimiento derivados de las plaquetas estan
mostrando resultados prometedores en la regeneracion
cutdnea. Ademas, la investigacion en el campo de las
células madre est4 abriendo nuevas posibilidades para la
reparacion y rejuvenecimiento de la piel dafiada por la

radiacion UV.
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La terapia génica y el uso de péptidos bioactivos también
estan siendo explorados como tratamientos potenciales
para revertir los efectos del fotoenvejecimiento y
restaurar la integridad de la piel. Estos enfoques
avanzados complementan las estrategias preventivas y
terapéuticas tradicionales, ofreciendo una gama de
opciones personalizadas para los pacientes que buscan

mejorar su apariencia y salud cutdnea [15].

Conclusion

El fotoenvejecimiento representa un desafio significativo
en la dermatologia moderna, tanto por su prevalencia
como por su impacto en la calidad de vida de los
pacientes. Este fenémeno, inducido principalmente por
la exposicion cronica a la radiacion ultravioleta, se
manifiesta a través de una serie de cambios estructurales
y funcionales en la piel que van mas alla del
envejecimiento cronoldgico. Entre estos cambios se
incluyen la aparicion de arrugas profundas,
hiperpigmentacion, pérdida de elasticidad y la formacion
de telangiectasias, los cuales son el resultado del dafio

acumulativo a nivel celular y molecular.
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El tratamiento del fotoenvejecimiento requiere un
enfoque multifacético que combine estrategias
preventivas, terapias tdpicas y procedimientos
dermatologicos avanzados. La proteccion solar rigurosa
y la educacion del paciente sobre los riesgos de la
exposicion UV son fundamentales para prevenir el
desarrollo y la progresion del fotoenvejecimiento. Los
tratamientos  topicos, como los retinoides 'y
antioxidantes, junto con procedimientos como el laser y
los peelings quimicos, ofrecen soluciones efectivas para
mejorar los signos visibles y restaurar la salud de la piel.
Ademas, las terapias emergentes, incluyendo la terapia
con plasma rico en plaquetas y el uso de células madre,
estan revolucionando el manejo del fotoenvejecimiento
al proporcionar opciones innovadoras y altamente
efectivas.

En conclusién, una comprensiéon profunda de los
mecanismos subyacentes al fotoenvejecimiento, junto
con un enfoque integral en su tratamiento, permite a los
dermatdlogos abordar de manera efectiva este problema
cutaneo. La combinaciéon de medidas preventivas y

terapias avanzadas no solo mejora la apariencia estética,

79



Actualizacion en Dermatologia Tomo 8

sino que también contribuye a la salud general de la piel,

reduciendo el riesgo de complicaciones a largo plazo

como el cancer de piel. El continuo avance en la

investigacion y el desarrollo de nuevas tecnologias

promete mejorar ain mas las estrategias de manejo del

fotoenvejecimiento, ofreciendo esperanza y soluciones

efectivas para los pacientes afectados.
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Introduccion

El fotodano, también conocido como dafio actinico, se
refiere a las alteraciones cutaneas inducidas por la
exposiciéon cronica y acumulativa a la radiacion
ultravioleta (UV). Este fenomeno representa una
preocupacion significativa en dermatologia debido a su
prevalencia y a las consecuencias clinicas que acarrea.
La piel, siendo el o6rgano mas extenso del cuerpo
humano, acttia como la primera linea de defensa contra
la radiacion solar, pero al mismo tiempo, es la principal
victima de sus efectos adversos. La exposicion
prolongada a los rayos UV-A y UV-B puede inducir una
serie de cambios degenerativos que afectan tanto a la
epidermis como a la dermis, promoviendo el
envejecimiento prematuro y aumentando el riesgo de
cancer cutaneo.

Desde una perspectiva epidemiologica, el fotodafio
afecta a individuos de todas las edades, aunque su
impacto es mas evidente en poblaciones adultas y
ancianas debido a la acumulacion de exposicion solar a
lo largo del tiempo. Factores como el tipo de piel, la

geolocalizacion, y los habitos de exposicion solar juegan
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un papel crucial en la susceptibilidad al fotodafio. Los
individuos con fototipos bajos, que presentan una menor
cantidad de melanina protectora, son particularmente
vulnerables. La incidencia de condiciones como la
queratosis actinica y los carcinomas cutaneos esta
directamente relacionada con la exposicion UV, lo que
subraya la necesidad de una mayor conciencia y medidas
preventivas en la poblacion general.

En términos de fisiopatologia, el fotodafio se caracteriza
por la formacion de radicales libres y la induccion de
dafio oxidativo, lo cual lleva a la alteraciéon del ADN
celular y la disfuncion de las estructuras dérmicas. Estos
mecanismos no solo provocan cambios estéticos, como
arrugas y pigmentacion irregular, sino que también
predisponen a la piel a lesiones premalignas y malignas.
Ademads, la respuesta inflamatoria cronica y la
degradacion del coldgeno y la elastina contribuyen al
deterioro de la integridad cutdnea. Este capitulo
explorard en profundidad los diversos aspectos del
fotodano, abarcando desde sus bases moleculares hasta

las manifestaciones clinicas y las estrategias de manejo
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terapéutico, con el objetivo de proporcionar una

comprension exhaustiva y actualizada de este fendémeno.

Definicion

El fotodafio se refiere a los efectos nocivos causados por
la exposicion a diversas formas de luz, en particular a la
radiacion ultravioleta (UV), en sistemas biologicos como
la piel y la maquinaria fotosintética. En la piel humana,
la radiacion UV provoca fotodafos a nivel celular, lo que
afecta a los lipidos, las proteinas y el ADN y, en ultima
instancia, contribuye al desarrollo del cancer de piel [1].
Los estudios realizados sobre el tejido cutaneo han
demostrado que el fotodafio causado por la radiacion
laser de femtosegundos produce efectos como el
fotoblanqueo, la  fotoionizacion 'y el dafio
termomecanico, especialmente en la epidermis [2].

En la maquinaria fotosintética, el fotodafio se produce
principalmente en el fotosistema II (PSII), y la luz
visible causa un dafio inicial al complejo generador de
oxigeno (OEC) antes de afectar al centro de reaccion del
PSIT [3]. Ademads, el fotodafio desempefia un papel

importante en el envejecimiento de la piel, ya que la
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exposicion a la radiacion UV acelera el proceso de
envejecimiento al aumentar el nimero de células
senescentes y afectar a la homeostasis de la
pigmentacion [4]. Comprender el fotodafio es crucial
para desarrollar estrategias eficaces de prevencion y
tratamiento contra afecciones como el cancer de piel, el

fotoenvejecimiento y las dermatosis fotosensibles.

Epidemiologia

La epidemiologia del fotodafio abarca la evaluacion del
dafio cutdneo causado por la exposicidon croénica a la
radiacion UV, con un enfoque en su prevalencia,
patrones y factores asociados. Los estudios realizados en
Australia destacan la frecuente aparicion de fotodanos de
moderados a graves en diversas partes del cuerpo, y que
la edad, el sexo, los antecedentes de cancer de piel y el
tabaquismo son factores importantes [5].

Ademas, se hace hincapié en la importancia de reconocer
y cuantificar el fotodafo, ya que contribuye al desarrollo
de canceres de piel no relacionados con el melanoma y
otras afecciones cutdneas [6]. Ademas, el impacto de la

radiacion UV en la salud de la piel se analiza a nivel

87



Actualizacion en Dermatologia Tomo 8

mundial, con un énfasis particular en la prevalencia
variable del fotodafio en diferentes regiones y
poblaciones, destacando la naturaleza evitable de
muchas deficiencias visuales causadas por la exposicion
a los rayos UV. Comprender la epidemiologia del
fotodafio es crucial para implementar medidas

preventivas eficaces y promover la salud de la piel.

Fisiopatologia

El fotodaio, ya sea en el fotosistema II (PSII) o en la
piel humana, implica mecanismos complejos. En el PSII,
la hipotesis dual sugiere que tanto el exceso de
excitacion como el fotodanio directo del Mn contribuyen
al fotodafo, actuando de forma independiente o sinérgica
en funcién de los factores ambientales [7]. En la piel
humana, la exposicion cronica a los rayos UV provoca
fotoenvejecimiento, quemaduras solares,
inmunosupresion y carcinogénesis, y los dafios en el
ADN vy los mecanismos de reparacion defectuosos estan
implicados en la carcinogénesis y el envejecimiento

intrinseco [8].
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La radiacion UV induce mutaciones en genes criticos, lo
que lleva al desarrollo del cancer de piel y, al mismo
tiempo, dafia la inmunidad y dificulta la respuesta
inmunitaria contra las células mutadas. Ademas, en el
tejido cutaneo humano, el fotodafo inducido por el laser
de femtosegundos produce foto decoloracion,
fotoionizacion y dafios termomecénicos, con alteraciones
que se limitan a las capas epidérmicas superficiales, lo
que pone de manifiesto que el dafio depende de la
profundidad [9]. En conjunto, estos hallazgos subrayan
la multifacética fisiopatologia del fotodafio tanto en el

fotosistema Il como en la piel humana.

*

Figura 1. Mecanismos de dafio por radiacion UV
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Fuente. Luca, Dalbosco., Giulia, Zanini., Elvira, D’Amato.,
Francesco, Tessarolo., Francesco, Tessarolo., Sebastiana, Boi.,
Paolo, Bauer., Albrecht, Haase., Renzo, Antolini. Photodamage in
deep tissue two-photon optical biopsy of human skin.. Journal of

Biophotonics, (2015). doi: 10.1002/JB10.201400083

Manifestaciones Clinicas

El fotodafio se manifiesta clinicamente a través de varios
sintomas cutaneos, como arrugas finas y gruesas,
dispigmentacion, telangiectasia, laxitud, aspereza,
aspecto cetrino, lentigos/manchas solares,
hiperpigmentacién cutdnea difusa, elastosis actinica y
color irregular moteado con manchas de la edad [10]. La
exposicion a la radiacion ultravioleta, ya sea del sol o de
fuentes artificiales, provoca un fotoenvejecimiento
caracterizado por la formacion de arrugas, alteraciones
pigmentarias y elastosis solar en la dermis.

La gravedad del fotodafio depende de factores como el
fototipo de la piel, la intensidad y la duraciéon de la
exposicion a los rayos UV, lo que acelera el proceso de
envejecimiento y aumenta el riesgo de canceres de piel

no melanomas . Los tratamientos como los retinoides
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topicos han demostrado su eficacia para reducir los
signos de fotodafio tanto clinica como histologicamente,
haciendo hincapié en la importancia de las medidas e
intervenciones preventivas para minimizar los efectos
perjudiciales del envejecimiento cutaneo inducido por
los rayos UV [11].

El fotodafio cutdneo se manifiesta clinicamente a través
de una variedad de signos y sintomas que reflejan el
impacto acumulativo de la radiacion ultravioleta en la
piel. Una de las manifestaciones méas comunes es el
fotoenvejecimiento, caracterizado por la presencia de
arrugas finas y profundas, pérdida de elasticidad, y
textura aspera de la piel. Estos cambios son el resultado
de la degradacion de las fibras de coladgeno y elastina en
la dermis, inducida por la exposicion crénica a los rayos
UV [12]. Ademas, se observan alteraciones en la
pigmentacion, como lentigos solares, hiperpigmentacion
irregular 'y manchas oscuras, que resultan de la
proliferacion y activacion anormal de melanocitos. Estas
manifestaciones son mds prominentes en areas
fotoexpuestas, como la cara, el cuello, las manos y los

antebrazos.
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Otra categoria critica de manifestaciones clinicas del
fotodafio incluye las lesiones premalignas y malignas. La
queratosis actinica, una lesion escamosa y rugosa, es una
condicion precancerosa comunmente observada en
pacientes con fotodafio significativo. Si no se trata, la
queratosis actinica puede progresar a carcinoma de
células escamosas (CCE), una forma de cancer cutaneo
que tiene el potencial de invadir y destruir tejido

localmente y, en raras ocasiones, metastatizar.

El carcinoma de células basales (CCB), aunque menos
propenso a metastatizar, es otra neoplasia asociada con la
exposicion solar cronica, presentandose tipicamente
como una papula perlada con telangiectasias visibles.
Ademas, el melanoma, aunque menos frecuente,
representa la forma mas letal de cancer de piel
relacionada con el dafio solar. Estas neoplasias subrayan
la importancia del diagndstico temprano y el tratamiento
adecuado del fotodafio para prevenir su progresion a

malignidades cutaneas graves [13].
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Diagndstico

El diagnoéstico del fotodafio, resultado de la exposicion
cronica al sol que provoca cambios en la piel, es crucial
para evaluar la salud de la piel y el riesgo de cancer.
Existen varios métodos para cuantificar el fotodafio,
incluida la SIAScopy sin contacto para identificar los
cambios pigmentarios [14], la histopatologia, Ia
inmunohistoquimica y la topografia de la superficie
cutanea para evaluar los cambios degenerativos
asociados con el fotodafio [15], y la comprension de que
la radiacion UV impulsa el inicio y la progresion del
cancer de piel a través del dafio del ADN y Ila
inmunosupresion [16].

Se estd estudiando la microscopia confocal de
reflectancia para diagnosticar la queratosis actinica en la
piel fotodafiada. Ademas, los estudios sobre el fotodafio
inducido por el laser de femtosegundos en el tejido
cutdneo humano proporcionan informacion sobre los
procesos moleculares y los cambios histopatologicos
asociados con el fotodafio. La combinacion de estos
métodos y hallazgos puede mejorar la precision y la

eficacia del diagnodstico del fotodafio, lo que contribuye a
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la deteccion temprana y a las medidas preventivas contra

el cancer de piel.

Herramientas Diagnosticas

El diagnodstico del fotodafo cutaneo se basa en una
combinacion de evaluacion clinica y herramientas
diagnodsticas  especializadas que  permiten una
identificacion precisa y una planificacion adecuada del
tratamiento. La dermatoscopia es una técnica no invasiva
fundamental en la evaluacion del fotodafio. Este método
permite la visualizacion detallada de estructuras cutaneas
subsuperficiales que no son visibles a simple vista,
facilitando la deteccion de queratosis actinica, lentigos
solares 'y neoplasias cutaneas tempranas. La
dermatoscopia mejora la precision diagndstica al
proporcionar patrones especificos de pigmentacion y
vascularizacion  asociados con diversas lesiones
fotoinducidas.

Ademas de la dermatoscopia, la biopsia cutanea sigue
siendo el estandar de oro para el diagnostico definitivo
de lesiones sospechosas de malignidad. Este

procedimiento implica la extraccion de una muestra de
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tejido para su examen histopatologico, permitiendo la
confirmacion de diagnosticos como la queratosis
actinica, carcinoma de células basales, carcinoma de
c€lulas escamosas y melanoma [17]. El analisis
histolégico proporciona informacion crucial sobre las
caracteristicas celulares y estructurales de la lesion, lo
que es esencial para determinar la naturaleza benigna o
maligna de las lesiones fotoinducidas.

Otra herramienta diagnostica util es el fototesting, que
consiste en la exposiciéon controlada de areas cutdneas
seleccionadas a radiacion ultravioleta, seguida de la
evaluacion de la respuesta cutanea. Este método puede
ayudar a identificar la fotosensibilidad anormal y evaluar
la eficacia de los regimenes de proteccion solar en
pacientes con fotodafio. En conjunto, estas herramientas
diagnosticas permiten una evaluacion comprensiva del
fotodafio, asegurando un diagndstico preciso y la
implementacion de estrategias terapéuticas adecuadas

[18].
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Tratamiento

Las opciones de tratamiento del fotodafio incluyen varias
modalidades, como los tratamientos con laser dirigidos
al agua para el rejuvenecimiento facial, el peeling
quimico con acido tricloroacético (TCA) y peroxido de
hidrégeno para mejorar la piel cronodafiada y
fotodanada, que muestra mejoras significativas en el
tono, la suavidad, la textura, el enrojecimiento y el
aspecto general sin efectos adversos [20]. Ademas, la
terapia fotodinamica (PDT) que utiliza diferentes fuentes
de luz, como el laser colorante pulsado (PDL), la luz
azul y la luz pulsada intensa (IPL), ha sido eficaz para
tratar el fotodafio y la queratosis actinica [21].

Las cremas de imiquimod con concentraciones del 2,5%
y el 3,75% también han demostrado su eficacia para
mejorar el fotodafio, y un porcentaje significativo de
pacientes mostraron mejores puntuaciones de fotodafio
en comparacion con las cremas para vehiculos, lo que
indica su efecto positivo en la textura de la piel y en el
fotodafio general [22]. Estos tratamientos ofrecen una
variedad de opciones para tratar el fotodafio y mejorar el

aspecto de la piel.
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El manejo del fotodafio cutaneo involucra un enfoque
multidimensional que abarca desde terapias topicas hasta
procedimientos invasivos, dependiendo de la severidad y
el tipo de lesiones presentes. Para las lesiones
premalignas como la queratosis actinica, se utilizan
comunmente  tratamientos  topicos como el
S5-fluorouracilo y el imiquimod, que actian mediante la
induccion de wuna respuesta inmunitaria local para
eliminar las células displasicas. La crioterapia, que
implica la aplicacién de nitrogeno liquido para destruir
tejido afectado, es otra opcidn terapéutica efectiva para
lesiones superficiales. La terapia fotodinamica, que
combina un agente fotosensibilizante con luz visible para
generar especies reactivas de oxigeno, también es
utilizada en el tratamiento de queratosis actinica y
algunos tipos de cancer cutaneo superficial.

En casos de fotoenvejecimiento, el tratamiento se centra
en la mejora de la apariencia estética y la salud de la
piel. Los retinoides topicos, como la tretinoina, son
ampliamente utilizados por su capacidad para aumentar

la renovacion celular y estimular la produccion de
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colageno. Los peelings quimicos, que utilizan &cidos
como el &cido glicdlico y el acido tricloroacético, ayudan
a exfoliar la capa superficial de la piel y promover la
regeneracion de una piel mas uniforme y de aspecto
juvenil.

Las terapias con laser y otras tecnologias de luz, como el
laser de CO2 fraccionado y la luz pulsada intensa (IPL),
son efectivas para tratar arrugas, hiperpigmentacion y
otras irregularidades texturales. Ademas, el uso de
rellenos  dérmicos y toxina Dbotulinica puede
complementar estos tratamientos al restaurar el volumen
y reducir las lineas de expresion, proporcionando un

enfoque integral para el manejo del fotodafio.

Conclusion

El fotodafio representa un desafio clinico significativo en
el campo de la dermatologia, dado su impacto tanto
estético como oncoldgico. La exposicion cronica a la
radiacién ultravioleta desencadena una cascada de
cambios bioldgicos que conducen al fotoenvejecimiento,
la formacion de lesiones premalignas y malignas, y una

serie de alteraciones cutaneas que afectan la calidad de
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vida de los pacientes. La comprension profunda de los
mecanismos subyacentes al fotodafio, asi como de sus
manifestaciones clinicas, es crucial para implementar

estrategias de prevencion y tratamiento efectivas.

El diagnoéstico temprano y preciso mediante
herramientas como la dermatoscopia y la biopsia cutanea
es esencial para diferenciar entre los diversos tipos de
dafio cutaneo y guiar las intervenciones terapéuticas. Los
tratamientos disponibles, que van desde terapias topicas
y crioterapia hasta procedimientos avanzados como la
terapia fotodinamica y el uso de laser, ofrecen multiples
opciones para abordar las diferentes manifestaciones del
fotodafio. La prevencion, a través de la educacion sobre
la exposicion solar y el uso adecuado de fotoprotectores,
sigue siendo la piedra angular en la lucha contra el
fotodafio. En resumen, un enfoque integral vy
multidisciplinario es fundamental para manejar de
manera efectiva el fotodafio, mejorando los resultados

clinicos y estéticos para los pacientes.
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Introduccion

El pénfigo y el penfigoide son enfermedades ampollares
autoinmunes que afectan predominantemente la piel y
las mucosas. Estas patologias se caracterizan por la
presencia de  autoanticuerpos  dirigidos  contra
componentes especificos de la epidermis y la membrana
basal, respectivamente, lo que resulta en la formacion de
ampollas intraepidérmicas y subepidérmicas.
Historicamente, el pénfigo fue descrito por primera vez
en el siglo XVIIL, y su forma mas comun, el pénfigo
vulgar, se identific6 como una enfermedad
potencialmente mortal antes de la era de los
corticosteroides sistémicos. Por otro lado, el penfigoide,
particularmente el penfigoide ampolloso, se describio
mas tarde y es conocido por ser mas frecuente en la
poblacién anciana. La importancia clinica de estas
enfermedades radica en su impacto significativo en la
calidad de vida de los pacientes, debido a los sintomas
debilitantes y las complicaciones asociadas. Ademas, la
complejidad de su manejo terapéutico requiere un
abordaje multidisciplinario y una atencion especializada

continua.
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Este capitulo abordard en profundidad los aspectos
epidemioldgicos, patogénicos, clinicos y terapéuticos del
pénfigo y el penfigoide, proporcionando una vision
integral y actualizada de estas enfermedades. Se pretende
ofrecer a los profesionales de la salud una herramienta
util para el diagnostico precoz, el tratamiento efectivo y
el manejo integral de los pacientes afectados por estas

condiciones ampollares autoinmunes.

Definicion

El pénfigo y el penfigoide son enfermedades
autoinmunes con ampollas que afectan la piel y las
membranas mucosas. El pénfigo engloba un grupo de
enfermedades caracterizadas por la presencia de
autoanticuerpos contra las proteinas del desmosoma, que
provocan la formacién de ampollas y erosiones, con
variantes como el pénfigo vulgar y el pénfigo foliaceo
[1]. Por otro lado, el penfigoide se refiere a un espectro
de trastornos en los que los autoanticuerpos se dirigen a
las moléculas de adhesion, lo que resulta en la formacion

de ampollas subepidérmicas, con subtipos como el
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penfigoide bulloso y el penfigoide de la membrana
mucosa [2].

El pénfigo a menudo se presenta con hendidura
intraepitelial y acantolisis, diagnosticados mediante
evaluaciones clinicas, histologicas y serologicas,
mientras que el penfigoide se caracteriza por un
diagndstico negativo en algunos casos y afecta
principalmente a personas mayores, lo que requiere una
inmunosupresion sistémica a largo plazo para su
tratamiento. La complejidad de las enfermedades
subraya la importancia del diagndstico precoz y los
enfoques de tratamiento personalizados para mitigar las

complicaciones y mejorar los resultados.

Epidemiologia

El pénfigo y el penfigoide son enfermedades ampollosas
autoinmunes poco frecuentes con caracteristicas
epidemioldgicas variables. El pénfigo vulgar (PV) y el
penfigoide bulloso (PA) han registrado tasas de
incidencia que oscilan entre 0,098 y 5 y entre 0,21 y 7,63

pacientes por cada 100.000 personas, respectivamente,
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con tasas de prevalencia que oscilan entre 0,38 y 30 y
1,46 y 47,99 por 100.000 personas.

La edad media de aparicion de la PV oscila entre 36,5 y
71 afios y para la PA, de 64 a 82,6 afios, con predominio
femenino en ambas enfermedades [3]. Ademas, las
asociaciones alélicas del HLA difieren a nivel mundial:
DRB1* 0402 y DQB1* 0302 estan relacionados con la
PV en varias regiones, mientras que los DQB1* 0301 y
DQAT1* 0505 se asocian mas comunmente con la PA [4].
Estos hallazgos destacan la complejidad y la variabilidad
de la epidemiologia del pénfigo y el penfigoide, y
enfatizan la necesidad de realizar mas investigaciones
para desentrafar su intrincada patogénesis e informar las

politicas de salud mundiales.

Patogenia y Fisiopatologia

El pénfigo y el penfigoide de la membrana mucosa
(MMP) son enfermedades autoinmunes con ampollas
que se caracterizan por autoanticuerpos dirigidos a las
proteinas desmosomicas, lo que provoca la formacién de
ampollas intraepiteliales. El pénfigo, incluidos el pénfigo

vulgar y el pénfigo folidceo, implica autoanticuerpos
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contra las desmogleinas, mientras que la MMP se dirige
a las proteinas estructurales en la zona de la membrana
basal. Los factores genéticos, como los alelos especificos
del HLA, influyen en la susceptibilidad a la enfermedad
[5].

La patogénesis implica una alteracion de la tolerancia
inmunologica, que conduce a la produccion de células
autorreactivas y, por consiguiente, a la formacion de
autoanticuerpos, lo que, en ultima instancia, provoca
dafo tisular y formacion de ampollas . Los modelos
animales han sido cruciales para comprender la
inmunopatogenia de estas enfermedades y probar nuevos
enfoques terapéuticos, como la dapsona, que ha
demostrado su eficacia a la hora de reducir los sintomas
y la fibrosis en la MPM. La identificaciéon de nuevos
autoantigenos, como los receptores de acetilcolina,
proporciona posibles objetivos para futuros avances

diagnosticos y terapéuticos en el pénfigo.
Clasificacion

El pénfigo y el penfigoide se clasifican en diferentes

subtipos basados en sus caracteristicas clinicas,
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histolégicas e inmunologicas. A continuacion, se

presenta una descripcion detallada de cada uno de los

subtipos principales de estas enfermedades.

Pénfigo

1.

Pénfigo Vulgar: Es el tipo mds comun de
pénfigo y se caracteriza por la formacion de
ampollas intraepidérmicas superficiales. Estas
ampollas suelen aparecer primero en las mucosas
orales antes de extenderse a la piel. Los
autoanticuerpos en el pénfigo vulgar estan
dirigidos contra la desmogleina 3, una proteina
adhesiva en los desmosomas de los
queratinocitos.

Pénfigo Folidceo: Se caracteriza por ampollas
mas superficiales en la capa granulosa de la
epidermis y es menos severo que el pénfigo
vulgar. Los autoanticuerpos en el pénfigo
folidceo estan dirigidos contra la desmogleina 1.
Este subtipo raramente afecta las mucosas y se
presenta tipicamente con lesiones cutaneas

€scamosas y costrosas.
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3. Pénfigo Paraneoplasico: Asociado con

neoplasias subyacentes, este subtipo se presenta
con una variedad de lesiones cutaneas y mucosas.
Los autoanticuerpos en el pénfigo paraneoplasico
pueden dirigirse contra multiples antigenos,
incluyendo desmoplaquinas y antigenos de la
plakin.

Pénfigo IgA: Es una forma rara de pénfigo en la
que los autoanticuerpos son de tipo IgA en lugar
de IgG. Se presenta con pustulas subcorneas y
lesiones vesiculares, y se asocia con una

respuesta inflamatoria neutrofilica.

Penfigoide

1.

Penfigoide Ampolloso: Es el subtipo méas comtin
de penfigoide y se presenta con ampollas tensas y
pruriginosas en la piel, especialmente en areas de
flexion. Los autoanticuerpos estan dirigidos
contra los antigenos BP180 y BP230, que son
componentes de los hemidesmosomas en la

membrana basal.
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2. Penfigoide Gestacional: Este tipo ocurre durante
el embarazo y se presenta con ampollas
pruriginosas en el abdomen y otras areas del
cuerpo. Los autoanticuerpos son similares a los
del penfigoide ampolloso y estan dirigidos contra
BP180.

3. Penfigoide de Mucosas: También conocido
como penfigoide cicatricial, afecta
principalmente las mucosas orales, oculares y
genitourinarias, y puede llevar a cicatrizacion y
complicaciones severas. Los autoanticuerpos
estan dirigidos contra multiples antigenos,
incluyendo BP180 y laminina-332.

4. Penfigoide IgA: Es una forma rara de penfigoide
donde los autoanticuerpos son de tipo IgA. Se
caracteriza por lesiones vesiculopustulosas
subepidérmicas y puede presentar un patron

clinico similar al de dermatitis herpetiforme.
Manifestaciones Clinicas
El pénfigo y el penfigoide son enfermedades ampollosas

autoinmunes que se caracterizan por la formacioén de
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ampollas intraepiteliales y subepiteliales,
respectivamente, debido a alteraciones en la adhesion
intercelular y celular [6]. El pénfigo abarca varios tipos
clinicos, incluidos el pénfigo wvulgar, folidceo y
eritematoso, y factores genéticos como los alelos del
HLA desempefian un papel en la patogénesis [7]. Las
manifestaciones clinicas incluyen eritema, ampollas,
erosiones y ulceras que afectan la piel y las superficies
mucosas, lo que provoca dolor y disfagia.

El tratamiento suele incluir agentes inmunosupresores,
como los corticosteroides, y terapias mas nuevas
dirigidas a autoanticuerpos especificos. El penfigoide,
por otro lado, se caracteriza por la formacion de
ampollas subepidérmicas, por lo que se requieren
tratamientos esteroideos sistémicos para controlar la
actividad de la enfermedad. Las metaloproteinasas, como
la MMP-9 y la ADAMI10, han estado implicadas en la
patogénesis del pénfigo y el penfigoide, lo que pone de
manifiesto su potencial como dianas para los
tratamientos basados en mecanismos de estas

enfermedades ampollosas .
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Diagndstico

El pénfigo y el penfigoide son trastornos ampolladores
autoinmunes con mecanismos patogénicos y enfoques
diagnosticos distintos. El pénfigo consiste en la
formacion de autoanticuerpos dirigidos contra las
proteinas desmosdmicas, en particular las desmogleinas,
lo que provoca la formacion de ampollas intraepiteliales
[8]. Por otro lado, el penfigoide se caracteriza por la
interrupcion de la adhesion entre las células y la matriz
extracelular, lo que a menudo implica la formacion de
ampollas a metaloproteinasas como la MMP-9 y la
ADAMI10 [9].

El diagnostico del pénfigo se basa en el anélisis
serologico, el examen histopatologico y la deteccion de
autoanticuerpos circulantes dirigidos a antigenos
especificos [4]. Por el contrario, el diagndstico del
penfigoide implica comprender el papel de las MMP y
los ADAM en la formacion de ampollas, lo que
proporciona posibles objetivos para los tratamientos
basados en mecanismos [10]. Comprender las distintas
patogénesis y estrategias diagnosticas del pénfigo y el

penfigoide es crucial para un diagndstico preciso y un
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tratamiento eficaz de estos trastornos autoinmunes con

ampollas que pueden poner en peligro la vida.

Tratamiento

El pénfigo y el penfigoide son enfermedades
autoinmunes con ampollas que afectan a la piel y las
membranas mucosas, caracterizadas por autoanticuerpos
dirigidos a moléculas de adhesion como la desmogleina
y los hemidesmosomas [11]. Los tratamientos actuales
para el pénfigo incluyen principalmente corticosteroides
sistétmicos, a menudo combinados con agentes
inmunosupresores como el rituximab, que ha demostrado
su eficacia en las primeras etapas de la enfermedad [12].
Por el contrario, el tratamiento del penfigoide bulloso
depende de la gravedad de la enfermedad, tratindose las
formas localizadas con corticosteroides topicos y los
casos mas extensos que requieren corticosteroides e
inmunosupresores sistémicos. La monitorizacion de la
actividad de la enfermedad mediante sistemas de
puntuacion como el PDAI y el BPDAI puede guiar las
decisiones de tratamiento, ya que las transiciones en

estas puntuaciones durante la fase inicial del tratamiento
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pueden predecir los resultados del tratamiento y la

necesidad de terapias adicionales para lograr el control

de la enfermedad.

El desarrollo de terapias dirigidas a las células B, como

el rituximab y los inhibidores de la tirosina quinasa de

Bruton, representa un enfoque prometedor para el

tratamiento futuro del pénfigo, con el objetivo de

mejorar la eficacia y minimizar los riesgos asociados con

el uso prolongado de corticosteroides.

Tratamiento del Pénfigo

I.

Corticosteroides Sistémicos: Los
corticosteroides, como la prednisona, son la
piedra angular del tratamiento inicial del pénfigo.
Se utilizan en dosis altas para controlar
rapidamente la enfermedad, seguido de una
reduccion gradual de la dosis para mantener la
remision y minimizar los efectos adversos.

Inmunosupresores: Farmacos como azatioprina,
micofenolato mofetil y ciclofosfamida se utilizan

como terapia adyuvante para reducir la dosis de
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corticosteroides necesarios y controlar la
enfermedad a largo plazo.

Terapias Biologicas: El rituximab, un anticuerpo
monoclonal dirigido contra el CD20 en los
linfocitos B, ha mostrado eficacia en el
tratamiento del pénfigo resistente a los
tratamientos convencionales. Otros bioldgicos en
estudio incluyen el belimumab y los inhibidores
de las interleucinas.

Inmunoglobulina Intravenosa (IVIg): La IVIg
puede ser utilizada en casos refractarios o como
terapia de mantenimiento en combinacion con
otros inmunosupresores. Actua modulando la
respuesta inmune y reduciendo los niveles de
autoanticuerpos.

Plasmaféresis: Este procedimiento puede ser util
en casos graves para remover autoanticuerpos
circulantes rapidamente, seguido de

inmunosupresion para prevenir la recurrencia.
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Tratamiento del Penfigoide

1.

Corticosteroides Topicos y Sistémicos: En el
penfigoide ampolloso, los corticosteroides
topicos de alta potencia (como el clobetasol)
pueden ser efectivos en el control de las lesiones
cutaneas. En casos mas extensos, los
corticosteroides  sistémicos son necesarios,
administrados en dosis iniciales altas con
reduccion gradual.

Inmunomoduladores: Farmacos como la
dapsona y la tetraciclina, a menudo combinados
con niacinamida, son utilizados para suprimir la
actividad inflamatoria y autoimune en el
penfigoide ampolloso y penfigoide de mucosas.
Inmunosupresores: La azatioprina, micofenolato
mofetil y metotrexato pueden ser utilizados en
combinacion con corticosteroides para mejorar el
control de la enfermedad y permitir la reduccion
de la dosis de esteroides.

Rituximab: Aunque menos comunmente usado
que en el pénfigo, el rituximab puede ser una

opcion en penfigoide resistente a otros
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tratamientos, proporcionando una alternativa
eficaz en casos severos.

5. Antibidticos Tetraciclinicos: Las tetraciclinas,
como la doxiciclina, se utilizan en combinacion
con corticosteroides o como monoterapia en
casos leves a moderados debido a sus

propiedades antiinflamatorias.

Conclusion

El pénfigo y el penfigoide son enfermedades ampollares
autoinmunes complejas que representan un desafio
significativo tanto en su diagnostico como en su manejo.
La identificacién temprana y la diferenciacion precisa
entre estos trastornos son esenciales para implementar un
tratamiento efectivo y minimizar las complicaciones a
largo plazo.

La comprension de los mecanismos patogénicos
subyacentes ha permitido el desarrollo de terapias mas
especificas y efectivas, mejorando significativamente el
pronostico de los pacientes. Los corticosteroides siguen
siendo la base del tratamiento, pero la inclusion de

inmunosupresores 'y terapias biologicas, como el
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rituximab, ha revolucionado el manejo de estas
enfermedades, permitiendo un control mas eficiente y
duradero de los sintomas.

El enfoque multidisciplinario es fundamental,
involucrando dermatologos, inmundlogos y otros
especialistas para abordar las diversas manifestaciones
clinicas y complicaciones asociadas. La educacion
continua de los profesionales de la salud sobre los
avances en el tratamiento y la investigacién es crucial
para mejorar los resultados clinicos y la calidad de vida
de los pacientes.

Finalmente, aunque se han logrado avances
significativos, la investigacion continua es necesaria para
desarrollar tratamientos ain mas especificos y con
menos efectos adversos, asi como para entender mejor la
etiologia y la fisiopatologia de estas enfermedades. La
integracion de nuevas tecnologias y terapias emergentes
promete ofrecer futuras esperanzas para los pacientes

afectados por el pénfigo y el penfigoide.
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Introduccion

El desarrollo de las ufas de Beau estd asociado a una
amplia variedad de etiologias, incluyendo enfermedades
sistémicas graves, deficiencias nutricionales, infecciones
agudas y traumatismos fisicos. La fisiopatologia
subyacente implica una interrupcioén en la mitosis de las
células de la matriz ungueal, lo que resulta en la
formacion de un surco horizontal a medida que la uiia
crece. La identificacion de las lineas de Beau y la
correlacién con la historia clinica del paciente pueden
proporcionar pistas cruciales sobre eventos patologicos
previos o subyacentes que requieren atencion médica.
Desde el punto de vista clinico, las ufias de Beau deben
diferenciarse de otras anomalias ungueales como las
lineas de Mees o las lineas de Muehrcke, que también
presentan alteraciones lineales pero tienen causas y
caracteristicas distintas. Un diagndstico preciso requiere
una evaluacion exhaustiva que incluya la historia clinica
detallada del paciente, el examen fisico de las ufias y, en
algunos casos, pruebas complementarias. El manejo
efectivo de las ufias de Beau implica no solo el

tratamiento de la causa subyacente sino también el
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asesoramiento sobre el cuidado adecuado de las unas

afectadas para prevenir complicaciones futuras.

Definicion

Las unas de Beau, también conocidas como lineas de
Beau, son depresiones transversales que aparecen en la
lamina ungueal debido a un cese temporal del
crecimiento de las ufias, lo que suele reflejar una
interrupcion en la proliferacion de la matriz ungueal
causada por diversas lesiones, como traumatismos,
enfermedades sistémicas o ciertos agentes de
quimioterapia como el docetaxel [1].

Estas lineas también pueden ser inducidas por la ingesta
de farmacos, como se vio en un caso en el que el
tratamiento con octreotida provocod el desarrollo de
lineas de Beau en las ufias de un paciente [2]. Las lineas
de Beau suelen asociarse con la caida de las ufas
(onicomadesis) y pueden aparecer en las 20 udas,
especialmente en personas que reciben quimioterapia
contra el cancer, especialmente con taxanos u otros
medicamentos como los retinoides, la carbamazepina y

las sulfonamidas [3].
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La patogénesis de las lineas de Beau puede implicar la
inhibicion de la hormona del crecimiento, como se
observa en los casos en que los andlogos de la
somatostatina, como la octreotida, afectan a las capas de
la matriz ungueal, lo que provoca estos cambios

caracteristicos en las unas [4].

Figura 1. Ufias de Beau
Fuente. Kaare, Weismann. J.H.S. Beau and his descriptions of
transverse depressions on nails. British Journal of Dermatology,

(1977). doi: 10.1111/J.1365-2133.1977.TB14138.X

Historia y Descubrimiento
Las unas de Beau, descritas por primera vez por el
médico francés Joseph Honoré¢ Simon Beau en el siglo

XIX, se caracterizan por la presencia de surcos
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transversales en la ldmina ungueal. Estas lineas, que
pueden aparecer en una o varias uias, son indicativas de
una interrupcion temporal en la proliferacion de la matriz
ungueal. La relevancia clinica de las ufias de Beau radica
en su capacidad para reflejar episodios de estrés
fisioldgico significativo, lo que las convierte en una
herramienta diagnostica valiosa para los dermatdlogos y
otros profesionales de la salud.

Estas lineas pueden ser provocadas por diversos factores,
como los traumatismos, las enfermedades sistémicas y
ciertos medicamentos, como los taxanos y los analogos
de la somatostatina. El ancho de las lineas de Beau suele
oscilar entre 1 y 2 mm, lo que refleja una pausa en la
proliferaciéon de la matriz ungueal debida a diferentes
insultos [5]. Se ha observado la aparicion y desaparicion
de las lineas de Beau en las ufias en pacientes sometidos
a quimioterapia, y estas lineas desaparecen una vez

finalizado el tratamiento.
Comprender la historia y los descubrimientos de las ufias

de beau proporciona informacion valiosa sobre su

etiologia y su asociacion con las enfermedades

128



Actualizacion en Dermatologia Tomo 8

sistétmicas y la ingesta de farmacos, y destaca la
importancia de reconocer las alteraciones en las ufias
como posibles indicadores de problemas de salud

subyacentes.

Fisiopatologia

Las lineas de beau, una afeccion de las ufas
caracterizada por depresiones transversales, pueden
deberse a varios factores, como traumatismos,
enfermedades graves, cirugias, medicamentos Yy
enfermedades autoinmunes [6]. Estas lincas son
indicativas de alteraciones en la produccion de lamina
ungueal en la matriz ungueal, que es un mecanismo
fisiopatologico compartido que se observa en
enfermedades como la onicomadesis y la retroniquia [7].
Ademas, las observaciones de Beau destacaron que
durante las enfermedades graves, el crecimiento normal
de las unas se ve afectado, lo que provoca anomalias en
las ufias, como depresiones transversales [8].

Ademas, los cambios en las ufas inducidos por la
quimioterapia pueden manifestarse como lineas

horizontales palidas no palpables (lineas de Mee) y
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lineas verticales marrones, que se diferencian de las
lineas de Beau por sus caracteristicas en la ldmina
ungueal [9]. Comprender  los mecanismos
fisiopatoldgicos subyacentes a las afecciones ungueales,
como las lineas de Beau, es crucial para un diagndstico y

tratamiento precisos en la practica clinica [10].

Factores Etiolégicos

Estos factores incluyen los traumatismos, las
enfermedades graves, como la fiebre tifoidea, que
provoca depresiones transversales, la malnutricion, las
principales afecciones metabodlicas, la quimioterapia y
otros efectos perjudiciales [11]. Ademas, los trastornos
de la matriz asociados con enfermedades de la piel como
la psoriasis y el liquen plano pueden manifestarse como
lineas de Beau. Ademas, las anomalias de las unas,
incluidas las lineas de Beau, son indicios fundamentales
de la existencia de enfermedades dermatoldgicas y

sistémicas subyacentes.

La psoriasis es una afeccion dermatologica frecuente que

provoca la formacion de picaduras en las udas.
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Comprender estos factores etioldgicos es crucial para
diagnosticar y tratar las unas de Beau, lo que pone de
relieve la importancia de un examen minucioso de las

uias en las evaluaciones dermatoldgicas [12].

Presentacion Clinica

Estas lineas, a menudo multiples y paralelas, resultan de
una interrupcion temporal en el crecimiento de la matriz
ungueal y pueden variar en profundidad y numero
dependiendo de la severidad y duracion del insulto
subyacente. Las ufas afectadas generalmente muestran
una deformidad evidente que puede ser palpada y
visualizada facilmente durante el examen fisico.

La profundidad de los surcos en las ufias de Beau puede
proporcionar informacion valiosa sobre la gravedad del
evento desencadenante. Surcos mas profundos suelen
estar asociados con eventos mas graves o prolongados,
mientras que surcos menos pronunciados pueden indicar
interrupciones mas breves o menos severas en la
actividad de la matriz ungueal. La presencia de lineas de

Beau en todas las ufias puede sugerir una condicion
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sistémica subyacente, mientras que la afectacion de una
sola ufa puede ser més indicativa de un trauma local.

El diagnoéstico diferencial de las ufias de Beau incluye
otras patologias ungueales que también presentan
alteraciones lineales, como las lineas de Mees, que son
bandas transversales blanquecinas asociadas con
intoxicaciones por arsénico o talio, y las lineas de
Muehrcke, que son bandas pares decoloradas sin
depresion fisica de la lamina ungueal, relacionadas con
hipoalbuminemia. La diferenciacion precisa de estas
condiciones requiere una evaluacion clinica minuciosa y,
en algunos casos, la realizacion de pruebas
complementarias para identificar la etiologia subyacente

y guiar el tratamiento adecuado.

Evaluacion Diagnéstica

Las lineas de Beau, caracterizadas por hendiduras
horizontales en las ufias, pueden servir como pista
diagnostica para afecciones sistémicas subyacentes o
factores estresantes como la quimioterapia. Estas lineas
se asocian con el cese de la division celular en la ldmina

ungueal y pueden estar relacionadas con eventos
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especificos, como los ciclos de quimioterapia citotoxica,
ya que cada linea se correlaciona con un ciclo de
tratamiento.

Ademas, las anomalias de las ufias son cruciales en las
evaluaciones dermatologicas, ya que proporcionan
informacion sobre las enfermedades dermatoldgicas y
sistémicas [13]. Las lineas de Beau pueden indicar la
aparicion de enfermedades subyacentes graves, lo que
hace hincapi¢ en la importancia de realizar examenes
minuciosos de las ufias en las evaluaciones clinicas [14].
La deteccion temprana de cambios sutiles en las uiias,
como las lineas de Beau, puede resultar dificil con los
métodos convencionales, lo que pone de manifiesto la
necesidad de enfoques innovadores, como los
dispositivos ultrasonicos, para evaluar mas a fondo la

salud de las ufias [15].

Tratamiento

El tratamiento de afecciones como la onicomadesis
puede incluir  soluciones topicas, como los
betabloqueantes, que han demostrado su eficacia a la

hora de promover la regresion de los sintomas asociados.
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El manejo de las ufias de Beau se centra en abordar la
causa subyacente que interrumpid temporalmente el
crecimiento de la matriz ungueal. Dado que las lineas de
Beau son un signo clinico mas que una enfermedad en si
misma, el tratamiento debe enfocarse en identificar y
tratar la condicion primaria responsable del desarrollo de
estas lineas. Este enfoque puede incluir una variedad de
intervenciones médicas dependiendo de la etiologia
especifica.

En primer lugar, es esencial realizar una evaluacion
exhaustiva de la historia clinica del paciente para
identificar posibles factores desencadenantes, como
infecciones graves, deficiencias nutricionales,
enfermedades sistémicas, traumatismos o exposicion a
toxinas y medicamentos. Una vez identificada la causa
subyacente, se debe implementar el tratamiento
apropiado. Por ejemplo, si las lineas de Beau son
resultado de una infeccion, se debe iniciar el tratamiento
antimicrobiano adecuado. En casos de deficiencias
nutricionales, la suplementacion con los nutrientes
necesarios, como vitaminas y minerales, puede ser

crucial. Para enfermedades sistémicas como la diabetes o
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trastornos cardiovasculares, el control riguroso de la
enfermedad subyacente es fundamental.

Ademas del tratamiento de la causa subyacente, el
cuidado local de las ufias afectadas también es
importante. Los pacientes deben recibir orientacion
sobre practicas de cuidado de las ufias, como mantener
las ufias cortas y limpias para evitar infecciones
secundarias. El uso de productos topicos, como
humectantes y aceites nutritivos, puede ayudar a mejorar
la salud general de las ufias y facilitar su recuperacion.
En algunos casos, los tratamientos protectores, como el
uso de guantes durante actividades que podrian
traumatizar las ufas, pueden ser recomendados para
prevenir dafios adicionales.

El seguimiento a largo plazo es crucial para monitorear
la resolucion de las lineas de Beau y la eficacia del
tratamiento de la causa subyacente. Las lineas de Beau
suelen desaparecer a medida que la ufia crece y el
crecimiento ungueal normal se restablece, lo que puede
tomar varios meses dependiendo de la velocidad de
crecimiento de las ufias. Durante este periodo, es

importante mantener un seguimiento regular para ajustar
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el tratamiento segin sea necesario Yy prevenir
recurrencias. Ademads, los pacientes deben ser
informados sobre la importancia de evitar factores de
riesgo que puedan desencadenar nuevamente la
formacion de lineas de Beau, asegurando asi un manejo

integral y preventivo de esta condicion clinica.

Conclusion

Las ufias de Beau representan una manifestacion clinica
importante que puede proporcionar indicios valiosos
sobre episodios de estrés fisiologico significativo o
enfermedades subyacentes en los pacientes. La
identificacion y evaluacion de estas lineas transversales
en la ldmina ungueal requieren una comprension
detallada de su fisiopatologia, asi como una cuidadosa
consideracion del historial clinico y el contexto médico
del paciente.

El manejo efectivo de las ufias de Beau no se limita a la
observacion de las anormalidades ungueales, sino que
implica un abordaje integral que incluye la identificacion
y tratamiento de la causa subyacente. Desde infecciones

y deficiencias nutricionales hasta enfermedades
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sistémicas y traumatismos, el tratamiento adecuado de
estas condiciones primarias es esencial para la resolucion
de las lineas de Beau y la prevencion de recurrencias.

Finalmente, el seguimiento regular y la educacion del
paciente sobre el cuidado adecuado de las ufas son
componentes cruciales para asegurar una recuperacion
completa y sostenida. Al abordar tanto las causas
subyacentes como los cuidados locales, los profesionales
de la salud pueden mejorar significativamente el
pronostico de los pacientes con ufias de Beau,
contribuyendo a una mejor salud ungueal y bienestar

general.
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Definicion

La esclerodermia, también conocida como esclerosis
sistémica, es una enfermedad autoinmune del tejido
conectivo caracterizada por el endurecimiento y
engrosamiento de la piel y, en casos mas graves, de
6rganos internos debido a un exceso de produccion de
coldgeno. La enfermedad se clasifica principalmente en
dos grandes categorias: esclerodermia localizada y

esclerosis sistémica. (1)

Clasificacion
Esclerodermia Localizada: Afecta predominantemente
la piel y puede subdividirse en:

e Morfea: Lesiones circunscritas que generalmente no
afectan a los drganos internos.

e Esclerodermia Lineal: Endurecimiento de la piel en
una banda lineal, comiinmente en extremidades y en
ocasiones en la frente (coup de sabre).

e Esclerodermia en Gotas: Lesiones pequefias y
numerosas, similares a gotas, que afectan

principalmente la piel.
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Esclerosis Sistémica: Afecta tanto la piel como los
organos internos y se subdivide en:

e Esclerosis Sistémica Limitada (CREST):
Caracterizada por calcinosis, fenomeno de Raynaud,
dismotilidad esofagica, esclerodactilia y
telangiectasias.

e [Esclerosis Sistémica Difusa: Compromiso cutaneo
extenso y mayor probabilidad de afectacion visceral
significativa, incluyendo pulmones, corazoén, rifiones

y tracto gastrointestinal. (2)

Epidemiologia

Incidencia y Prevalencia

La esclerodermia es una enfermedad rara, con una
incidencia y prevalencia variables segin la region
geografica y la poblacién estudiada. Se estima que la
incidencia anual de la esclerosis sistémica oscila entre 1
y 5 casos por millon de habitantes, mientras que la
prevalencia varia entre 50 y 300 casos por millon de
habitantes . La esclerodermia localizada es mas comun

que la sistémica, aunque los datos epidemioldgicos
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especificos para la forma localizada son menos precisos.

3)

Factores de Riesgo Demograficos y Ambientales

Sexo y Edad: La esclerosis sistémica afecta
predominantemente a mujeres, con una proporcion de 3
a 4 mujeres por cada hombre afectado . La enfermedad
suele manifestarse entre los 30 y 50 afos de edad,
aunque puede presentarse en personas mas jovenes o

mayores.

Factores  Genéticos:  Existen  evidencias  de
predisposicion  genética en la esclerodermia. La
presencia de ciertos alelos HLA (antigeno leucocitario
humano) y variantes genéticas en genes relacionados con
la respuesta inmune y la fibrosis, como el gen de la
interleucina-6 (IL-6), han sido asociados con un mayor

riesgo de desarrollar la enfermedad .
Factores Ambientales: Diversos factores ambientales

han sido implicados en el desarrollo de la esclerodermia.

La exposicion a ciertas sustancias quimicas, como

143



Actualizacion en Dermatologia Tomo 8

solventes organicos, silice y cloruro de vinilo, ha sido
asociada con un mayor riesgo. Ademas, se ha sugerido
un posible vinculo con infecciones virales, aunque la

evidencia no es concluyente. (3)

Fisiopatologia

Patogénesis de la Esclerosis Sistémica

La fisiopatologia de la esclerosis sistémica (ES) es
compleja y multifactorial, involucrando una interaccion
entre factores genéticos, ambientales e inmunoldgicos
que llevan a una disfuncion endotelial, activacion del
sistema inmune y fibrosis excesiva. (4) La progresion de

la enfermedad puede dividirse en tres etapas principales:

Disfuncion Endotelial y Vasculopatia:

La disfuncion endotelial es uno de los eventos iniciales
en la patogénesis de la ES. Los dafos al endotelio
vascular, posiblemente inducidos por factores
ambientales como infecciones virales o toxinas,

provocan la activacion de las células endoteliales.
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Esta activacion conduce a la liberacion de moléculas de
adhesion y quimiocinas que atraen células inflamatorias
al sitio del dafio.

La vasculopatia se caracteriza por la proliferacion de
células endoteliales y musculo liso, junto con la
deposicion de matriz extracelular, que resulta en la
oclusion de pequetios vasos y capilares, contribuyendo al

fenomeno de Raynaud y a la hipertension pulmonar.

Activacion Inmunologica y Autoinmunidad:

En la ES, hay una activacion anormal del sistema
inmune, tanto innato como adaptativo. Las células
dendriticas y los macrofagos presentan antigenos a los
linfocitos T, induciendo su activacion.

Los linfocitos T y B activados secretan citocinas
proinflamatorias (como IL-6, IL-13, TGF-B) y
autoanticuerpos (como anti-Scl-70 'y anticuerpos
anticentromero) que perpettian la inflamacion y el dafio
tisular.

La autoinmunidad juega un papel central, con la

presencia de autoanticuerpos especificos que son
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utilizados en el diagndstico y que se correlacionan con

diferentes manifestaciones clinicas de la enfermedad.

Fibrosis y Remodelacion del Tejido Conectivo:

La fibrosis es el resultado final de la activacion
persistente de fibroblastos y la diferenciacion de células
mesenquimales en miofibroblastos, que producen
excesivas cantidades de colageno y otros componentes
de la matriz extracelular.

Factores como el TGF-B, PDGF y endotelina-1 son
criticos en la promocion de la fibrogénesis. Estos
factores estimulan la proliferacion de fibroblastos y la
sintesis de colageno.

La acumulacion de matriz extracelular en la piel y
organos internos lleva al engrosamiento tisular, rigidez y

disfuncion orgénica. (5)

Manifestaciones Clinicas

La esclerosis sistémica (ES) presenta una variedad de
manifestaciones clinicas que afectan tanto la piel como
multiples sistemas organicos, debido a procesos de

fibrosis, vasculopatia e inflamacion. (6)
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Manifestaciones Cutaneas

Engrosamiento y Endurecimiento de la Piel:

La esclerosis cutanea es la manifestacion mas distintiva
de la ES. Se observa un engrosamiento simétrico de la
piel que inicia en las extremidades y puede progresar
hacia el tronco. La piel se vuelve tensa, brillante y
adherida a los tejidos subyacentes, lo que restringe el

movimiento.

Telangiectasias:
Dilataciones capilares visibles en la piel y las
membranas mucosas, comunmente en la cara, las manos

y la mucosa oral.

Calcinosis:
Depositos de calcio en la piel y tejidos subcutaneos que
se manifiestan como ndédulos duros y dolorosos, los

cuales pueden ulcerarse.
Alteraciones Pigmentarias:
Hiperpigmentacion e hipopigmentacion en areas de piel

endurecida, presentando un patrén "sal y pimienta".
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Manifestaciones Sistémicas

Compromiso Pulmonar:

La fibrosis pulmonar se presenta con disnea progresiva y
disminuciéon de la capacidad de difusion pulmonar,
siendo una causa principal de mortalidad. La
hipertension pulmonar es mas comin en la esclerosis
sistémica limitada y se manifiesta con disnea de esfuerzo

y fatiga.

Compromiso Renal:
La crisis renal esclerodérmica es una emergencia médica
caracterizada por hipertension acelerada y falla renal

aguda, mas frecuente en la esclerosis sistémica difusa.

Compromiso Gastrointestinal:

La dismotilidad esofdgica causa esofagitis y reflujo
gastroesofagico, presentandose con pirosis y disfagia. La
malabsorcion, debido a la dismotilidad intestinal y el
sobrecrecimiento bacteriano, lleva a pérdida de peso y

deficiencias nutricionales.
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Compromiso Cardiaco:

La fibrosis miocdrdica puede causar insuficiencia
cardiaca, arritmias y disfuncion del ventriculo izquierdo.
La pericarditis es la inflamacion del pericardio, que
puede resultar en derrame pericardico.

Manifestaciones Musculoesqueléticas:

La artralgia y artritis se presentan con dolor articular y
rigidez, generalmente sin erosion articular. La miopatia
causa debilidad muscular y elevacion de enzimas
musculares, asociada con inflamacion o fibrosis

muscular.

Manifestaciones Vasculares

Fenomeno de Raynaud:

Este fendmeno, presente en mas del 90% de los
pacientes con ES, es a menudo el sintoma inicial. Se
caracteriza por episodios de vasoespasmo digital
inducidos por el frio o el estrés, causando palidez,

cianosis y eritema en los dedos. (7)
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Diagndstico

El diagnostico de la esclerosis sistémica (ES) se basa en
una combinacion de hallazgos clinicos, estudios de
laboratorio, y técnicas de imagen. La deteccion temprana
y precisa es fundamental para el manejo adecuado de la

enfermedad y la prevencion de complicaciones graves.

®)

Autoanticuerpos:

Los autoanticuerpos son marcadores serologicos
importantes en el diagnostico de la ES. Entre ellos, los
mas relevantes son:

Anticuerpos Antinucleares (ANA): Frecuentemente
presentes en pacientes con ES, aunque también pueden
estar presentes en otras enfermedades autoinmunes.
Anticuerpos Anti-Scl-70 (topoisomerasa 1): Asociados
principalmente con la forma difusa de ES y con mayor
riesgo de fibrosis pulmonar.

Anticuerpos Anticentromero (ACA): Mas comuinmente
asociados con la forma limitada de ES y mayor

predisposicion a la afectacion vascular.
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Estudios de Imagen:

La capilaroscopia periungueal es una técnica no invasiva
que permite visualizar los capilares en el lecho ungueal.
Los cambios caracteristicos, como megacapilares y
pérdida de capilares, son indicativos de ES.

La tomografia computarizada de alta resolucion (TCAR)
es util para evaluar la extension y la gravedad de la
fibrosis pulmonar intersticial, una complicaciéon comun

en la ES.

Biopsia Cutanea:

La biopsia cutanea puede ser realizada para evaluar la
presencia y extension de fibrosis dérmica, asi como para
descartar otras enfermedades cutaneas similares. Las
caracteristicas  histopatoldgicas  tipicas  incluyen
engrosamiento dérmico, depositos de colageno y atrofia

de anejos cutaneos.

Otras Pruebas Diagndsticas:
La esofagografia con bario puede mostrar signos de
dismotilidad esofagica, como dilatacion esofagica,

reflujo gastroesofagico y alteracion en la peristalsis.
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La ecocardiografia puede revelar signos de hipertension
pulmonar, disfuncion ventricular derecha y enfermedad
valvular, complicaciones frecuentes en la ES.

La evaluacion de la funciéon pulmonar mediante
espirometria y capacidad de difusion del monoxido de
carbono (DLCO) puede detectar restriccion pulmonar y

deterioro de la funcién pulmonar. (9)

Tratamiento

El tratamiento de la esclerosis sistémica (ES) es
multidisciplinario y dirigido a controlar los sintomas,
prevenir la progresion de la enfermedad y mejorar la
calidad de vida del paciente. (10) A continuacion se
describen las principales estrategias terapéuticas

utilizadas en el manejo de la ES:

1. Tratamiento Farmacoldgico

Inmunosupresores:

Ciclofosfamida: Utilizada en casos de enfermedad
pulmonar intersticial grave y crisis renal esclerodérmica.

Sin embargo, su uso prolongado se asocia con efectos
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secundarios graves, como cistitis hemorragica y riesgo
aumentado de malignidades.

Micofenolato mofetilo: Eficaz en el tratamiento de la
fibrosis pulmonar y cutanea, con un perfil de efectos
secundarios mas favorable en comparacion con la
ciclofosfamida.

Metotrexato: Principalmente utilizado para tratar la
esclerodermia cutanea difusa, con beneficios en la

reduccion de la progresion de la fibrosis cutanea.

Farmacos Antifibroticos:

Nintedanib: Un inhibidor de tirosina quinasa que ha
mostrado eficacia en la reduccion de la progresion de la
fibrosis pulmonar en pacientes con ES.

Pirfenidona: Utilizada en la fibrosis pulmonar idiopatica,
esta siendo investigada para su uso en ES debido a sus

propiedades antifibroticas.

Terapia Biologica:
Rituximab: Un anticuerpo monoclonal anti-CD20
utilizado en casos refractarios, especialmente para la

enfermedad pulmonar intersticial y la miopatia.
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Vasodilatadores:

Bloqueadores de los canales de calcio: Utilizados para el
manejo del fenomeno de Raynaud, pueden ayudar a
reducir la frecuencia y la gravedad de los episodios de

vasoespasmao.

2. Tratamientos no Farmacologicos

Rehabilitacion:

La fisioterapia y la terapia ocupacional pueden ser
beneficiosas para mejorar la movilidad articular, prevenir

la contractura y mantener la funcion pulmonar. (11)

Conclusion

La esclerodermia es una enfermedad autoinmune
compleja y heterogénea que afecta tanto a la piel como a
multiples 6rganos internos, con manifestaciones clinicas
que pueden variar desde sintomas cutdneos benignos
hasta  complicaciones  sistémicas  potencialmente
mortales. A lo largo de este capitulo, hemos explorado
en detalle las manifestaciones clinicas, los métodos de
diagnostico y las opciones de tratamiento disponibles

para esta enfermedad.
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