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RESUMEN

La epidermodisplasia verruciforme (EV) es una genoderma-
tosis rara, caracterizada por el desarrollo de verrugas planas
y lesiones similares a pitiriasis versicolor, asociada a infeccion
crénica por Virus Papiloma Humano. Se reporta el caso de
EV. Muyjer de 49 afios con multiples lesiones verrucosas de
larga evolucion distribuidas en las cuatro extremidades y an-
tecedente familiar de cuadro similar. Biopsia a los 19 afios evi-
denci6 verrugas sin atipia. Nuevo estudio histologico informé
carcinoma escamoso, decidiéndose extirpacion de lesiones.
La clinica inicia en edades tempranas, con elevado riesgo de
transformacion maligna. No existe tratamiento especifico. Es
esencial la fotoproteccion estricta y manejo precoz de lesiones
para prevencion de progresion a carcinoma.

Palabras claves: Epidermodisplasia Verruciforme; Virus
del Papiloma Humano; Verrugas; Carcinoma de células esca-
mosas.

SUMMARY

Epidermodysplasia verruciformis (EV) is a rare genoderma-
tosis, characterized by the development of plane warts and
pityriasis versicolor-like lesions, associated with chronic in-
fection caused by the Human Papilloma virus. An EV case
1s reported. 49 year-old woman with multiple long standing
warty lesions distributed on the four limbs and family bac-
kground of similar cases. Biopsy at 19 years old evidenced
warts without atypia. New histological study reported squa-
mous cell carcinoma, deciding the removal of the lesions.
The clinic begins at early age, with high risk of malignant
transformation. There is no specific treatment. Strict photo-
protection and early management of the lesions is essential to
prevent the progression to carcinoma.

Key words: Epidermodysplasia Verruciformis; Human pa-
pillomavirus; Warts; Squamous Cell Carcinoma.

a Epidermodisplasia Verruciforme (EV) es una

genodermatosis rara, descrita por primera vez

en 1922 por Lewandowsky y Lutz." Estimandose
una prevalencia menor a 1 en 1.000.000 habitantes.” Se
considera una enfermedad genética autosdbmica recesi-
va en algunas familias, y en otras dominante y de por
vida.’ La EV se debe a defectos en la inmunidad celular
que produce una incapacidad para reconocer y rechazar
los queratinocitos presentadores de antigenos de Virus
del Papiloma Humano (VPH) asociados a EV.* Clinica-
mente se caracteriza por el desarrollo de verrugas planas
y lesiones similares a pitiriasis versicolor asociada a la
infeccion por VPH. Estas lesiones pueden experimentar
una transformacién maligna hasta en un 50%,” la que se
asocia principalmente a VPH tipo 5y 8.1
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REPORTE DE CAso:

Mujer de 49 anos que consulta por multiples lesiones
verrucosas con tendencia a confluir distribuidas en las
cuatro extremidades (Figura 1 y 2). Con antecedentes de
madre y hermana con cuadro similar.

Las lesiones aparecieron a los 9 anos, donde diagnostica-
ron verrugas vulgares multiples que fueron tratadas con
metisoprinol, inmunoestimulacién y multiples criotera-
pias. Alos 19 afios es tratada con acitretin por dos me-
ses, con excelente respuesta aunque con posterior recidi-
va. Ala edad de 35 afios se toman biopsias que informan
verrugas sin atipia y verruga con diferenciacion trique-
lemal, repitiéndose a los 43 anos en areas comprometi-
das de pierna y dedo de mano, informandose carcinoma
escamoso in situ y carcinoma escamoso queratinizante
bien diferenciado respectivamente (Figura 3), KI 67(+)
moderado en todo el espesor de la epidermis y pd3 (+)
en el 80% de las células. No fue posible tipificacion de
HPV.

Se decide manejo interdisciplinario, amputandose dedo
anular y extirpandose placa verrucosa del dorso de
mano, con biopsias informadas como carcinoma esca-
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Figura 2
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Figura 1
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porcion distal de cuarto dedo 1z-
quierdo, con aspecto verruciforme.

moso invasor moderadamente diferenciado, Broders I y
bordes libres para ambas muestras.

Con los antecedentes familiares y cuadro clinico, se con-
cluyé que se trataba de EV.

DiscusiON

La EV es una genodermatosis rara, de herencia autosé-
mica recesiva, pudiendo ocurrir en todas las razas, sin
predileccién por sexo.® Se caracteriza por aparicion de
lesiones cutaneas polimorfas, al principio como manchas
hipocréomicas descamativas en rostro y cuello, que ase-
mejan una pitiriasis versicolor. Posteriormente aumentan
en numero y evolucionan a papulas similares a verrugas
planas de color rosa o marrén. Estas lesiones pueden ex-
tenderse a dorso de manos, antebrazos, rodillas, piernasy
pies. Las mucosas no se ven comprometidas.>*° La clinica
inicia en edades tempranas de la vida con elevado riesgo
de transformacion maligna con el paso de los anos, es-
pecialmente a carcinoma de células escamosas (CEC) en
areas fotoexpuestas.*”

Los portadores de EV se caracterizan por presentar in-
munidad celular deficiente, facilitando la infeccion por
VPH, especialmente serotipos 5 y 8, los cuales son es-

Epidermodisplasia Verruciforme, lesiones verrucosas en cuatro

Figura 3
Epidermodisplasia
de dedo en tincion hematoxilina eosina 5X,
muestra carcinoma escamoso queratinizante
bien diferenciado.

Verruciforme,

biopsia

pecificos de EV.1 El VPH se considera un modelo de
oncogénesis y se ha determinado que la fraccion onco-
génica reside en los genes E6 y E7, los cuales permiten
la inmortalizacion de la célula e impiden el control de la
proliferacion celular.*’

El diagnostico de EV se realiza con clinica, histopato-
logia compatible y tipificaciéon viral por PCR o ELISA.
Respecto a la clinica, se han establecido los siguientes cri-
terios diagnosticos de EV: Inicio a temprana edad, pre-
sencia de consanguinidad en algunos casos, lesiones simi-
lares a verrugas planas, pitiriasis versicolor o queratosis
seborreica; persistencia de lesiones cutdneas con progre-
sién lenta, ausencia de compromiso de mucosas, buenas
condiciones generales y conversiéon maligna de algunas
lesiones, principalmente en la cuarta y quinta década de
la vida, en zonas fotoexpuestas.*” El estudio histologico
muestra hiperqueratosis y acantosis epidérmica leve, sin
embargo, un hallazgo patognomoénico de EV es la exis-
tencia de una vacuola central en el nicleo que desplaza
la cromatina hacia la membrana nuclear, hallazgo que se
resalta con el azul de metileno.”*

El diagnéstico diferencial debe plantearse con la acro-
queratosis verruciforme, enfermedad de Darier, liquen
plano y el sindrome semejante a la EV o EV-like, o bien



con enfermedades con tendencia al desarrollo de neo-
plasias, como el xeroderma pigmentoso.’

Actualmente no existe tratamiento especifico para la EV.
El tratamiento abarca medidas preventivas como la foto-
proteccion, la cual debe ser intensa y permanente, ya
que evita o retrasa la conversién a lesiones malignas.*
Los controles rigurosos y el manejo oportuno de las
lesiones son fundamentales para evitar futuras neopla-
sias y preservar la calidad de vida del paciente. Como
mencionamos, se¢ han descrito casos de EV de herencia
autosomica recesiva, por lo que el consejo genético es
esencial.>*

Dentro de las opciones terapéuticas para el control de
las lesiones verrucosas, se encuentran los retinoides sisté-
micos, como el acitretin, sin embargo, no se ha demos-
trado que su uso permita la resolucion completa de las
lesiones, con un efecto totalmente reversible posterior a
la suspension del tratamiento.

A pesar de que el cidofovir ha sido usado para tratar exi-
tosamente lesiones relacionadas con VPH, su utilidad en
EV es inconsistente. Se ha reportado que la administra-
ci6n endovenosa de cidofovir fallo en reducir las lesiones
de EV asociadas a VPH serotipos 3 y 10, pero en un es-
tudio mas reciente se encontré la remision completa sin
recurrencia a seis meses con el uso de cidofovir topico en
dos pacientes portadores de virus de inmunodeficiencia
humana, con EV asociada a VPH serotipo 36.

Por otro lado, la terapia fotodinamica se ha usado para
eliminar de forma efectiva las lesiones tipo verrugas pla-
nas. Otras opciones terapéuticas son la crioterapia, el
imiquimod topico, S-fluorouracilo, o el interferén alfa.4
En caso de CEC el mejor tratamiento es la identificacion
temprana y la reseccion quirargica. El prondstico es re-
lativamente favorable debido a que el CEC aparece a
largo plazo y las metastasis son infrecuentes.*

Respecto a la vacuna contra VPH, se ha sugerido que
puede ser beneficiosa para portadores de EV, sin embar-
go no se ha demostrado su eficacia, lo que se atribuye
principalmente a que los tipos de VPH mas frecuente-
mente asociados a EV (VPH 5 y 8), no estan cubiertos
por la vacuna.'
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CONCLUSION

La EV es una enfermedad cronica y progresiva, que a
largo plazo llevara a lesiones neoplasicas, como en el
caso de nuestra paciente. Es por esto que es de suma im-
portancia el manejo precoz de las lesiones, la fotoprotec-
cion estricta y los controles frecuentes, evitando asi ciru-
gias que pueden llegar a ser mutilantes, como es el caso
de una amputacion. Por lo tanto, es esencial considerar
la EV dentro del diagnostico diferencial de lesiones ve-
rrugosas o con tendencia al desarrollo de neoplasias.
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