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Advertencia


La medicina es un área en constante evolución. Aunque deben seguirse unas precauciones de seguridad estándar, a medida que aumenten nuestros conocimientos gracias a la investigación básica y clínica habrá que introducir cambios en los tratamientos y en los fármacos. En consecuencia, se recomienda a los lectores que analicen los últimos datos aportados por los fabricantes sobre cada fármaco para comprobar la dosis recomendada, la vía y duración de la administración y las contraindicaciones. Es responsabilidad ineludible del médico determinar las dosis y el tratamiento más indicado para cada paciente, en función de su experiencia y del conocimiento de cada caso concreto. Ni los editores ni los directores asumen responsabilidad alguna por los daños que pudieran generarse a personas o propiedades como consecuencia del contenido de esta obra.


El Editor





















Prólogo


Hace ya dieciocho años (1996) vio la luz la primera edición de Dermatología clínica. La idea original no fue otra que la de proporcionar un libro de texto eminentemente práctico, cómodo y de fácil manejo para el estudio de las enfermedades de la piel, dirigido de manera fundamental a los estudiantes de la Licenciatura de Medicina –actualmente, Grado de Medicina–, y que a la vez fuese también una obra funcional para todos aquellos profesionales de la medicina que en su quehacer diario se enfrentaran a problemas relacionados con la piel, como los especialistas en medicina familiar y comunitaria, los residentes de la especialidad de Dermatología y otros facultativos.


La excelente acogida de la primera edición nos animó a publicar una segunda (2001) y después una tercera edición (2008), intentado siempre mantener una estructura semejante a la original y con la misma finalidad, es decir, una obra eminentemente de contenido clínico y terapéutico, pero incorporando siempre los nuevos conocimientos fisiológicos, patológicos y terapéuticos plenamente asentados.


En la tercera edición, respondiendo a la demanda de los lectores, ávidos de imágenes clínicas demostrativas, y como gran novedad, se incorporó un CD-ROM con más de trescientas imágenes, que, sumadas a las casi trescientas del texto impreso, constituían un auténtico atlas dermatológico, con más de seiscientas figuras que recogían las lesiones clínicas, y en ocasiones histopatológicas, de la inmensa mayoría de las enfermedades presentadas en la obra.


En esta cuarta edición que presentamos se ha mantenido la estructura original, con un contenido actualizado basado fundamentalmente en la descripción de las enfermedades cutáneas que, ya sea por su frecuencia, su gravedad o su importancia en el contexto del diagnóstico de una enfermedad sistémica, los autores consideran de conocimiento obligatorio en la fase de formación de todo aquel profesional relacionado con la medicina. En esta parte impresa de la obra se han mantenido los mismos capítulos, con sus contenidos actualizados por los autores de la tercera edición.


Esta cuarta edición añade como novedad un contenido electrónico en línea desarrollado en su totalidad por tres jóvenes autores que colaboran por primera vez en la obra. En este contenido se han introducido importantes mejoras. Así, pese a mantenerse, entre la edición anterior y esta, el número de figuras de la parte de texto impreso, el banco electrónico de imágenes ha aumentado considerablemente, ofreciéndose al lector un total de casi ochocientas imágenes entre la parte impresa y la electrónica.


Otra importante novedad, también accesible en la parte electrónica de la obra, consiste en la presentación de un caso clínico representativo de alguna de las enfermedades descritas en todos y cada uno de los capítulos, exceptuando los capítulos 1,2 y 33, dedicados a anatomía y fisiología de la piel, semiología y terapéutica. En los casos clínicos, a través de preguntas de elección múltiple sucesivas, se intenta enseñar a razonar un diagnóstico. La finalidad no es otra que tratar de evitar, tras la visualización de una imagen clínica, el diagnóstico de visu, una actitud que con frecuencia, y principalmente entre los no especialistas, lleva a errores importantes en el diagnóstico. En definitiva, se trata de ayudar a sustituir el adivinar un diagnóstico por el razonar un diagnóstico valorando no solo la imagen clínica, sino también la historia clínica y las exploraciones complementarias.


También como novedad incluida en la parte electrónica de la obra, se ha incorporado un contenido de autoevaluación con casi cien preguntas de opción múltiple con la finalidad de mejorar el aprendizaje del alumnado y de aquellos profesionales que utilicen la obra.


Es evidente que el especialista ya formado debe completar el estudio de la obra con una amplia formación adicional basada en la práctica diaria de la especialidad y la lectura de otras publicaciones científicas de mayor envergadura (revistas, monografías, ediciones electrónicas, etc.) que informan de forma continua sobre las novedades terapéuticas y los avances más recientes en la patogenia de las enfermedades. Sin embargo, tampoco hay duda de que el contenido de la presente obra debería ser de obligado conocimiento para dermatólogos y generalistas, ya que en él se recogen los aspectos más destacados de las enfermedades más comunes e importantes de la práctica diaria en el ámbito de la dermatología.


Como siempre, permanecemos abiertos a toda crítica constructiva y sugerencia dirigidas a la mejora de la obra y que puedan beneficiar a los profesionales de la medicina.


Para finalizar, me gustaría agradecer desde aquí a todos los autores, tanto de la parte impresa como a los noveles encargados de la parte electrónica, todos ellos excelentes profesionales y destacados docentes, su entusiasmo y su inestimable dedicación, así como a la editorial Elsevier por el rigor, el cuidado y la pulcritud en el diseño de la obra.


Carlos Ferrándiz
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Capítulo 1


Anatomía y fisiología de la piel humana


Lluís Puig Sanz







La piel es un órgano de protección que desempeña una amplia variedad de funciones, incluyendo la protección frente a las agresiones externas, la termorregulación, la impermeabilización, la absorción de las radiaciones ultravioleta, la producción de vitamina D, la protección contra los microorganismos patógenos, la defensa inmunológica del microorganismo y la detección de estímulos sensoriales.


Desde un punto de vista embriológico, la piel se compone de dos capas: la epidermis y los anexos cutáneos, derivados del ectodermo; y la dermis y la grasa subcutánea, derivadas del mesodermo; los nervios y los melanocitos son de origen neuroectodérmico.


La epidermis está compuesta por un epitelio poliestratificado queratinizante del que surgen los folículos pilosebáceos, las glándulas apocrinas, las glándulas sudoríparas ecrinas y las uñas. La dermis está compuesta por una sustancia fundamental más un componente fibroso, formado principalmente por colágeno y elastina, en el que se encuentran inmersos los elementos celulares, constituyentes de la propia dermis, así como los vasos sanguíneos y linfáticos y los nervios.


La estructura de la piel presenta una variación regional marcada, y puede clasificarse en: lampiña (palmas y plantas) y pilosa (resto de la superficie cutánea). La densidad del pelo es máxima en la cabeza, las axilas y la región pubiana, así como en la cara de los varones. Las glándulas sebáceas son especialmente numerosas en la cara y en la nariz, mientras que las glándulas ecrinas presentan su máxima densidad por unidad de superficie en las palmas y las plantas. Macroscópicamente, la superficie de la piel presenta grandes pliegues situados en las regiones próximas a las grandes articulaciones, pequeños pliegues situados en las pequeñas articulaciones y alrededor de los orificios naturales y las uñas, y una serie de surcos y crestas, en las que se incluyen los dermatoglifos palmares y plantares.








Epidermis


Histológicamente, la epidermis consta de cuatro tipos celulares (queratinocitos, melanocitos, células de Merkel y células de Langerhans), y presenta cuatro capas claramente diferenciadas (la capa basal, la capa espinosa, la capa granulosa y la capa córnea) (fig. 1-1), a las que puede añadirse en las palmas y las plantas la capa lúcida, situada entre la granulosa y la córnea; las mucosas se diferencian de la piel por la ausencia de estas dos últimas capas. La capa basal está formada por una sola hilera de células cuboidales, unidas entre sí por desmosomas, sobre los que se insertan los tonofilamentos de queratina. Por su parte inferior, está provista solo de hemidesmosomas y reposa sobre la membrana basal. La capa de células basales constituye el estrato germinativo de la epidermis en condiciones normales, y después de cada división, el 50% de la población celular resultante contribuye al desarrollo de la epidermis. En condiciones basales, los queratinocitos diferenciados tardan unas dos semanas en llegar a la capa córnea y otras dos semanas en desprenderse.
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Figura 1-1 Esquema de la epidermis. Se distinguen las tres capas principales de células vivas: la capa basal, formada por una hilera de células cuboidales, es la más próxima a la dermis; la capa espinosa, formada por células poliédricas unidas entre sí por desmosomas, y la capa granulosa, formada por células aplanadas que contienen gránulos densos de queratohialina. Las células de la capa córnea, que constituye la principal barrera frente al exterior, se descaman de forma continua. También se representan otros tres tipos celulares habitualmente presentes en la epidermis: melanocitos, células de Langerhans y células de Merkel, así como los pares de queratinas que se expresan de forma predominante en los distintos estratos de la epidermis normal (K = queratina).














Queratinocitos y diferenciación epidérmica


El proceso de maduración o diferenciación del queratinocito basal consiste en la conversión de las células basales en células completamente queratinizadas (corneocitos) que constituyen la capa córnea. La capa espinosa, o capa de Malpigio, se compone de tres a diez hileras de células poligonales que se van aplanando paulatinamente hacia la superficie. Su denominación procede del aspecto espinoso de las células, que representa un artefacto histológico que se produce por la retracción del borde celular, manteniéndose la cohesión celular por las uniones intercelulares mediante desmosomas. Los queratinocitos también se comunican mediante las uniones adherentes y las uniones comunicantes. La capa espinosa contiene, además, estructuras ovales laminadas (gránulos lamelares o cuerpos de Odland), recubiertas por una membrana bicapa y que contienen láminas paralelas orientadas siguiendo el eje menor del gránulo. La capa granulosa se compone de una a cuatro hileras de células aplanadas que contienen gránulos de queratohialina, consistentes en partículas amorfas no recubiertas de membrana. La capa córnea se compone de 15 a 25 células aplanadas (hasta más de 100 en las palmas y las plantas), desprovistas de núcleos, que contienen tonofibrillas embebidas en una matriz amorfa y se caracterizan por el engrosamiento de la membrana citoplasmática. Los tonofilamentos y los gránulos de queratohialina están compuestos en su mayor parte por proteínas, mientras que los cuerpos de Odland contienen grandes cantidades de lípidos y enzimas hidrolíticas.


En el proceso de queratinización o diferenciación del queratinocito epidérmico se produce un aumento en el número de tonofibrillas y el contenido de queratina. Conforme se produce la diferenciación y la migración de las células a partir de la capa basal, se sintetizan queratinas de peso molecular creciente, que se agrupan, formando pares constituidos por una queratina ácida y una queratina básica (fig. 1-1). Los genes que codifican las queratinas ácidas y básicas se localizan en los cromosomas 17 y 12, respectivamente. La presencia de mutaciones en estos genes da lugar a diversas enfermedades agrupadas bajo el término de enfermedades de las queratinas. Los gránulos de queratohialina están formados por una proteína rica en histidina denominada profilagrina, que se convierte enzimáticamente en filagrina en la capa córnea, y determina la agregación de los filamentos de queratina; determinadas mutaciones del gen de la filagrina se asocian con la ictiosis vulgar y la susceptibilidad a la dermatitis atópica.














Barrera epidérmica


Una de las funciones principales de la epidermis es formar una barrera contra el ambiente externo; a tal fin, la diferenciación terminal de los corneocitos conduce a la formación del envoltorio celular cornificado, compuesto por diversas proteínas, tales como loricrina, involucrina, envoplaquina, periplaquina, queratinas y otras, así como diversos fosfolípidos y ceramidas. La formación de enlaces glutamil-lisil isodipéptido entre las proteínas del envoltorio determina su insolubilidad y es catalizada por las transglutaminasas, cuyas mutaciones dan lugar a trastornos de la cornificación, como la ictiosis laminar.














Melanocitos


Son células dendríticas derivadas de la cresta neural que se encuentran en la piel, el oído interno, la coroides y el iris. En la piel y el cabello producen dos tipos de melanina: eumelanina marrón-negra y feomelanina amarillo-roja. Los melanocitos se identifican en la capa basal de la epidermis como células claras en la tinción con hematoxilina-eosina, y mediante técnicas de tinción argéntica (reacción de Fontana-Masson), o mediante la reacción de la DOPA. Los melanocitos contienen diversos receptores incluyendo el de la melanocortina-1, y los gránulos de melanina se transfieren mediante los procesos dendríticos a los queratinocitos adyacentes. El conjunto de queratinocitos relacionados con un melanocito se denomina unidad melanocitaria epidérmica. Además de servir como colorante de la piel y del pelo, la melanina protege a los queratinocitos de la epidermis y a las estructuras subyacentes de la acción lesiva de la radiación ultravioleta. Al microscopio electrónico puede observarse que el melanocito carece de tonofilamentos y desmosomas, y su citoplasma contiene unos gránulos electrodensos característicos denominados melanosomas. Estas organelas, en las que se produce la síntesis de melanina, son ricas en tirosinasa y, presumiblemente, se originan en el aparato de Golgi. Los melanosomas tienen una morfología oval y una estructura interna laminada en las primeras fases de su formación, que en los melanosomas maduros deja de evidenciarse con la acumulación de pigmento.














Células de Langerhans


Representan del 3 al 4% de las células de la epidermis. Son células dendríticas presentes en las capas suprabasales de la epidermis, aunque también pueden encontrarse presentes en la dermis. Desempeñan un papel fundamental como células presentadoras de antígeno en las respuestas inmunológicas cutáneas, y se identifican mediante técnicas inmunohistoquímicas por la presencia de proteína S-100 (fig. 1-2), HLA-DR, CD1a, CD83, langerina y receptores para el fragmento c de IgG y C3. Al microscopio electrónico pueden distinguirse de los queratinocitos por carecer de desmosomas y tonofilamentos, y de los melanocitos por la ausencia de melanosomas. La célula de Langerhans presenta clásicamente un núcleo lobulado y un citoplasma claro, que contiene los característicos gránulos de Birbeck en forma de bastón o raqueta.
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Figura 1-2 La tinción de S-100 marca tanto las células de Langerhans, de morfología dendrítica y situación intraepidérmica, como los melanocitos, situados en la capa basal.




















Células de Merkel


Se encuentran presentes en la capa basal de la epidermis, especialmente en los labios, la cavidad oral, la vaina epitelial externa del folículo piloso, el pulpejo de los dedos, y forman parte de los llamados discos táctiles de la dermis. Las células de Merkel contienen queratina 20, con distribución perinuclear y gránulos rodeados de membrana y localizados en la región nuclear opuesta al aparato de Golgi, que contienen diferentes neuropéptidos. En la epidermis se asocian con terminaciones nerviosas intraepidérmicas, mientras que en la dermis se encuentran asociados a las células de Schwann correspondientes a fibras mielínicas implicadas en la percepción táctil.





















Estructuras de unión



Desmosomas





La adhesión intercelular en la epidermis depende, en gran parte, de los desmosomas, cuya morfología distintiva fue definida originalmente mediante la microscopía electrónica. Las membranas plasmáticas de las células adyacentes están separadas por una estructura denominada desmoglea, mientras que en el lado citoplasmático de la membrana plasmática existen placas densas en las que se insertan los tonofilamentos, formando un asa que interconecta los desmosomas y contribuye a mantener la integridad estructural de los queratinocitos, pese a las agresiones mecánicas del medio ambiente. Hasta la fecha se han identificado varios componentes de los desmosomas, entre los que destacan las desmoplaquinas, la desmogleína, la placoglobina y la desmocolina, que constituyen los antígenos contra los que van dirigidos los autoanticuerpos en diversas dermatosis ampollares autoinmunes (fig. 1-3). Otras formas de unión entre queratinocitos adyacentes son las zónulas adherens, formadas por complejos de cadherina y complejos nectina-afadina, las máculas occludens (tight junctions) formadas por claudinas, ocludinas, moléculas de adhesión juntural y diversas proteínas intracitosólicas, y las uniones comunicantes (gap junctions), que conectan directamente los citoplasmas de células adyacentes, y están formadas por conjuntos de seis conexinas ensambladas en el complejo de Golgi que son transportadas a la membrana plasmática y se asocian con sus homólogas.
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Figura 1-3 Representación esquemática de un hemidesmosoma. CD: corneodesmosina; DP: desmoplaquina; Dsc: desmocolina; Dsg: desmogleína; PG: placoglobina; PP: placofilina.




















Unión dermoepidérmica


La unión dermoepidérmica, de 100 nm de espesor, constituye la región anatómica situada entre la epidermis y la dermis, determinando la cohesión dermoepidérmica y la resistencia a las fuerzas de tracción cutánea. Al microscopio electrónico aparece constituida por tres capas: a) la membrana celular del polo basal de los queratinocitos basales, con sus hemidesmosomas constituidos por una placa densa intracelular (placa de anclaje) sobre la que se apoyan los tonofilamentos de queratina; b) la membrana basal propiamente dicha, que se tiñe mediante la técnica de ácido peryódico de Schiff (PAS), lo que permite su visualización al microscopio óptico, y que al microscopio electrónico se aprecia como formada por dos láminas, la lámina lúcida y la lámina densa, que deben su nombre a la mayor o menor facilidad con que dejan pasar, respectivamente, los electrones, y c) la región situada por debajo de la lámina densa, que contiene las fibrillas de anclaje y los haces de microfibrillas de colágeno. Enfrente de esta placa y dentro de la lámina lúcida se encuentra la placa densa subbasal; ambas placas están unidas mediante los denominados filamentos de anclaje, algunos de los cuales se extienden hasta la lámina densa.


En la unión dermoepidérmica se ha identificado, caracterizado y localizado en los últimos años un gran número de moléculas mediante inmunoelectromicroscopía y otras técnicas (fig. 1-4). Los componentes mejor conocidos de los hemidesmosomas son los antígenos del penfigoide ampollar BP230 (BPAG1, una plaquina) y BP180 (BPAG2, colágeno XVII), cuya interacción contribuye al anclaje del citoesqueleto de queratina a la superficie celular en el hemidesmosoma. La integrina α6β4, específica de los epitelios, se expresa en el polo basal de los queratinocitos basales y forma anclajes estables para los queratinocitos con el BP230. La plectina es otra plaquina presente en la placa citoplasmática que se une a la integrina α6β4 y al BP180.
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Figura 1-4 Representación esquemática de los componentes de la unión dermoepidérmica. BP230: antígeno de 230 kD del penfigoide ampollar. Las alteraciones genéticas de estas proteínas estructurales determinan diferentes enfermedades ampollares, a saber: queratinas 5 y 14, epidermólisis ampollar simple; plectina, epidermólisis ampollar simple con distrofia muscular; integrina α6β4, epidermólisis ampollar juntural con atresia pilórica; colágeno tipo XVII, epidermólisis ampollar juntural no Herlitz; laminina 322, epidermólisis ampollar juntural (Herlitz y no Herlitz); colágeno de tipo VII, epidermólisis ampollar distrófica dominante y recesiva.








La composición de las estructuras extracelulares que se asocian con los hemidesmosomas es menos conocida, y se han identificado diversas proteínas asociadas con los filamentos de anclaje, que atraviesan la lámina lúcida: la laminina 5 (que se une a la integrina α6β4), la ladinina (íntimamente relacionada con la porción extracitoplasmática del BP180), la unceína y la entactina/nidógeno.


El armazón enrejado de la lámina densa está formado por colágeno de tipo IV, al que se unen diversos componentes (lamininas, proteoglucanos, entactina/nidógeno, fibronectina y diversas integrinas).


El colágeno tipo VII sintetizado por los queratinocitos y los fibroblastos constituye el principal componente de las fibrillas de anclaje, y se une a la laminina. También forma parte de la lámina densa el colágeno tipo V.














Dermis


La dermis constituye el sostén de la epidermis, y está formada por un componente fibroso (colágeno y fibras elásticas) más la sustancia fundamental. El colágeno representa el 80-85% del peso en seco de la dermis y es el principal determinante de su resistencia tensional. Los principales tipos de colágeno presentes en la dermis intersticial son los tipos I y III, mientras que en la membrana basal predomina el colágeno IV. Las fibras elásticas representan el 2-4% de la matriz extracelular y están formadas por elastina y microfibrillas, que confieren elasticidad a la piel. La dermis también contiene diversas glucoproteínas, tales como fibronectinas, fibulinas e integrinas, que facilitan la adhesión y motilidad celulares. La sustancia fundamental está formada por diversas macromoléculas de glucosaminoglucanos/proteoglucanos, que tienen un papel fundamental en mantener la hidratación de la dermis, especialmente debido a la unión de agua (que representa un 60% del peso total de la dermis) al ácido hialurónico. El componente celular de la dermis está formado por fibroblastos y diversas células que intervienen en procesos inmunológicos e inflamatorios, así como los anexos epidérmicos y las estructuras vasculonerviosas.


Desde un punto de vista microscópico, pueden distinguirse: la dermis papilar, que limita superiormente con la epidermis, y la dermis reticular, formada por haces de colágeno más gruesos que los de la dermis papilar, que discurren paralelos a la superficie epidérmica. En la dermis papilar las fibras elásticas son delgadas y discurren perpendiculares a la superficie cutánea, mientras que las fibras de la dermis reticular son más gruesas y discurren paralelas a la superficie cutánea. La dermis que rodea los anexos presenta características semejantes a la dermis papilar, pero presenta peculiaridades citológicas y estructurales.














Anexos cutáneos


Se originan a partir de pequeñas yemas de células epidérmicas de la capa basal que se introducen en la dermis. Existen dos tipos de gérmenes anexiales:


El germen epitelial primario, que inicia su formación al tercer mes de gestación en las cejas, el labio superior y el cuero cabelludo, y que da origen al folículo piloso, la glándula sebácea y la glándula sudorípara apocrina, formando la unidad folicular pilosebáceo-apocrina (fig. 1-5).
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Figura 1-5 Diagrama de la unidad folicular pilosebáceo-apocrina y una glándula sudorípara ecrina.








El germen de las glándulas sudoríparas ecrinas, que les da origen (fig. 1-5), y que puede observarse a partir del tercer mes de gestación en las palmas y en las plantas, y en el resto del cuerpo al quinto mes.









Unidad folicular pilosebáceo-apocrina



Pelo





El folículo piloso se desarrolla como una invaginación oblicua o curva de células epidérmicas hacia la dermis o la grasa subcutánea. En el desarrollo embrionario del folículo, en la dermis media, se forma un promontorio que sirve de anclaje al músculo erector pilar, en el que persiste una población de queratinocitos que actúan como células madre, permitiendo la renovación cíclica del epitelio folicular. Inmediatamente por encima del músculo se forma una glándula sebácea, y por encima de la desembocadura de ella, en determinadas áreas, una glándula apocrina (fig. 1-6). Cuando está totalmente formado, el folículo piloso se compone de tres regiones: el folículo inferior o raíz, que se extiende desde el bulbo a la inserción del músculo; el istmo, desde el músculo hasta el conducto sebáceo; y el infundíbulo, desde el conducto sebáceo hasta la superficie epidérmica. Todo el tegumento está recubierto de pelo, a excepción de las palmas, las plantas, la cara lateral de los dedos de las manos y los pies, y las semimucosas. En el cuero cabelludo, los folículos tienden a agruparse de formando unidades foliculares compuestas por entre dos y cuatro elementos.
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Figura 1-6 Diagrama de un folículo pilosebáceo, con su bulbo, papila dérmica y promontorio, las tres capas de los pelos terminales humanos (médula, córtex y cutícula) y las vainas foliculares externa e interna, así como una glándula sebácea.








Desde un punto de vista morfológico, se distinguen fundamentalmente tres tipos de pelo: el lanugo, o vello fetal; el vello, fino y sin médula; y el pelo terminal, más grueso, pigmentado y con médula. En su fase de desarrollo completo, el pelo está rodeado por una vaina de tejido fibroso perianexial vascularizado e inervado que se especializa en la papila dérmica, por debajo del bulbo, determinando la inducción de estructuras foliculares en la embriogénesis y participando en el ciclo folicular.


El folículo (fig. 1-6) está compuesto por varios cilindros concéntricos que forman la vaina folicular externa, la vaina folicular interna y el tallo piloso propiamente dicho. La vaina folicular externa es la capa más superficial del folículo; su grosor es máximo en la porción más próxima a la superficie, donde muestra características epidérmicas, y es más delgada en la base del folículo, en la que el epitelio contiene abundante glucógeno y se ha denominado tricolema. Las células del bulbo folicular forman el tallo piloso, que está compuesto por una médula central estrecha, un córtex grueso y una cutícula formada por una capa única de células yuxtapuestas. Conforme dejan la capa basal, las células corticales adquieren melanina sintetizada por los melanocitos residentes, que pigmentan el pelo. Las células corticales presentan una cornificación especial, con ausencia de capa granulosa, que se denomina queratinización tricolemal. La vaina folicular interna, que separa el tallo piloso de la vaina folicular externa, está formada por tres capas concéntricas de células, que son, de dentro afuera, la cutícula de la vaina folicular interna, la capa de Huxley y la capa de Henle. Las células de Henle son las primeras que se cornifican en el folículo piloso y moldean la formación del tallo piloso, permitiendo su desplazamiento. La capa de Huxley está formada por dos capas de células, que se queratinizan con formación de gránulos de tricohialina. La cutícula del tallo, al igual que la de la vaina folicular interna, está formada por una sola capa de células aplanadas. Mientras que las células cuticulares del tallo se dirigen hacia abajo como las tejas de un tejado, las de la cutícula de la vaina se dirigen hacia arriba, y su oposición proporciona rigidez estructural al pelo.


El pelo está sometido a períodos cíclicos de crecimiento que se dividen en tres fases: anágena, caracterizada por el crecimiento activo del pelo; catágena, que se asocia con la involución capilar, y telógena, o fase de reposo (fig. 1-7). La duración del ciclo y el porcentaje de folículos que se encuentran en cada fase depende de las regiones corporales. Al principio de la fase anágena, y bajo estímulos que determinan un aumento en la expresión de la proteína sonic hedgehog, la activación de los queratinocitos situados en la zona del promontorio proporciona un compartimento proliferativo que permite la reconstitución del epitelio folicular.
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Figura 1-7 Fases del ciclo folicular.








En los seres humanos, el pelo tiene cierta importancia como receptor táctil y como carácter sexual secundario, con importantes connotaciones estéticas. El epitelio folicular actúa como reserva de células basales para la regeneración epidérmica tras quemaduras o ulceraciones de otras causas.








Glándulas sebáceas


Surgen como prominencias laterales de la vaina externa de la raíz del folículo piloso en desarrollo. Después de permanecer en su mayor parte inactivas durante la vida prepuberal, se desarrollan y se hacen activas durante y después de la pubertad, en relación con estímulos hormonales. Las glándulas sebáceas se concentran en la cara, el cuero cabelludo y la línea media de la espalda, así como en el periné. Algunas glándulas sebáceas, como las de Meibomio y los tubérculos de Montgomery de la areola, drenan directamente a la superficie de la epidermis. Las glándulas sebáceas están formadas por diversos lóbulos conectados a un folículo piloso; cada lóbulo consiste en una capa externa de células basófilas cuboides, a partir de las cuales surge la zona interna de células vacuoladas rellenas de lípidos, cuya secreción holocrina drena en el conducto sebáceo. El sebo es una mezcla compleja de lípidos que incluye triglicéridos, ésteres de las ceras y escualeno.














Glándulas apocrinas


Se localizan principalmente en las regiones anogenital, axilar y mamaria, y se desarrollan como una evaginación del epitelio folicular. Las glándulas apocrinas constan de un componente secretor, situado en la porción más profunda de la dermis (dermis reticular) o en la grasa subcutánea, y un conducto que une la glándula con el folículo pilosebáceo, por encima del conducto sebáceo. Microscópicamente, la porción secretora está formada por una capa externa de células mioepiteliales y una capa interna de células eosinofílicas caracterizadas por su forma de secreción (por decapitación).




















Glándulas sudoríparas ecrinas


Se localizan de forma difusa por todo el tegumento, predominantemente en las plantas, las palmas, las axilas y la frente, pero no se encuentran en las mucosas. Histológicamente, puede distinguirse el ovillo secretor, el conducto dérmico enrollado (fig. 1-8), un conducto dérmico recto y un conducto intraepidérmico enrollado. El componente secretor consiste en una capa externa de células mioepiteliales y una capa interna de células secretoras, formadas por células claras grandes y células más pequeñas de tinción oscura, que contienen mucopolisacáridos. Los componentes del conducto dérmico consisten en una capa doble de células basófilas cuboides. La función de la glándula ecrina se encuentra bajo el control de fibras nerviosas simpáticas posganglionares colinérgicas, y su actividad está sometida a estímulos térmicos, mentales y gustativos.
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Figura 1-8 Ovillo excretor y conducto enrollado dérmico de una glándula sudorípara ecrina (hematoxilina-eosina).


























Uñas


Al igual que los folículos pilosebáceos, las uñas (fig. 1-9) se forman por invaginación de la epidermis en la región dorsal de las últimas falanges, dando lugar a la formación de una estructura dura y muy adherente que se denomina lámina ungueal. La matriz ungueal está recubierta por el pliegue ungueal proximal, que se continúa en sus márgenes con los pliegues laterales. Por encima de la porción proximal de la lámina ungueal se localiza un delgado pliegue o eponiquio que tapa de forma parcial o total la lúnula; esta corresponde a la porción distal de la matriz ungueal. La cara inferior del borde libre de la uña se continúa con el hiponiquio o epidermis engrosada subyacente. La lámina ungueal descansa sobre un lecho ungueal vascularizado que se continúa con la matriz ungueal. La queratinización de la matriz y el lecho ungueal se produce en ausencia de capa granulosa, al igual que ocurre en el pelo.
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Figura 1-9 Diagrama de la anatomía macroscópica y sección del anexo ungueal.




















Vasculatura


La piel recibe su vascularización a partir de vasos sanguíneos localizados en la grasa subcutánea, de los que surgen dos plexos vasculares unidos por vasos intercomunicantes; el plexo vascular profundo se sitúa en la interfase entre la dermis y la grasa subcutánea, y el plexo vascular superficial se localiza en la cara superficial de la dermis reticular, dirigiéndose sus componentes hacia la dermis papilar mediante un sistema de asas capilares «en candelabro». En las regiones acras se encuentran anastomosis arteriovenosas especializadas (canales de Sucquet-Hoyer) que permiten la derivación del flujo sanguíneo de la dermis superficial.


El flujo sanguíneo es extremadamente importante en la termorregulación; el panículo adiposo tiene una función aislante del frío, mientras que al aumentar la temperatura ambiente se produce una vasodilatación que da lugar a una pérdida de calor por radiación y a un aumento de secreción de las glándulas sudoríparas ecrinas, cuya evaporación enfría la superficie de la piel, con la consiguiente disminución de la temperatura de la sangre circulante.














Inervación cutánea


La piel recibe una inervación compleja formada por un sistema eferente derivado de la porción simpática del sistema nervioso autónomo, que inerva la red vascular y los anexos cutáneos, y un sistema aferente, responsable de la sensibilidad cutánea, cuyos receptores son de tres tipos: terminaciones nerviosas libres, terminaciones nerviosas relacionadas con el pelo y terminaciones encapsuladas. Las terminaciones libres son responsables de la percepción de la temperatura, el prurito y el dolor. Los folículos pilosos están inervados por una red de fibras mielinizadas que se ramifican formando terminaciones nerviosas libres en el tejido perianexial o formando expansiones que se asocian con las células de Merkel de los discos táctiles, que funcionan como mecanorreceptores de adaptación lenta. Las terminaciones nerviosas encapsuladas incluyen los corpúsculos de Krause, Meissner, Pacini y Golgi-Mazzoni. Los corpúsculos de Krause se localizan en la dermis superficial. Los corpúsculos de Meissner tienen una función táctil, y se localizan en las papilas dérmicas de las manos y los pies. Los corpúsculos de Pacini son responsables de la percepción de la presión profunda y la vibración, y se localizan en la grasa subcutánea de las palmas, las plantas, las superficies dorsales de los dedos y la región perigenital. Los corpúsculos de Golgi-Mazzoni se encuentran en el tejido subcutáneo de los dedos.














Grasa subcutánea


El panículo adiposo está dividido en lóbulos por diversos tabiques o septos fibrosos. Los adipocitos maduros son células de acumulación de lípidos cuyo núcleo se encuentra comprimido contra la membrana citoplasmática. La grasa subcutánea tiene fundamentalmente una función de aislamiento térmico y de reserva nutricional.














Mantenimiento de la piel


Para mantener la homeostasis cutánea, regenerar los anexos y permitir la reparación tras las heridas, la piel contiene células madre que residen en el área del promontorio folicular, la capa basal de la epidermis interfolicular y la base de las glándulas sebáceas. También existen células precursoras en la dermis y el tejido subcutáneo que pueden diferenciarse dando lugar a una progenie neural y mesodérmica; los fibroblastos dérmicos son susceptibles de manipulación mediante la inserción de unos pocos factores de transcripción dando lugar a células madre con fenotipo embrionario pluripotencial.
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Autoevaluación







1. ¿Cuál de las siguientes células no se encuentra en la epidermis?




a. Célula de Langerhans


b. Célula de Merkel


c. Melanocito


d. Fibroblasto


e. Queratinocito








Correcta: d. En la epidermis podemos hallar: melanocitos, células de Langerhans, células de Merkel y principalmente queratinocitos, pero nunca fibroblastos, los cuales son uno de los componentes celulares más abundantes de la dermis.




2. ¿En cuál de las siguientes localizaciones no existen glándulas sudoríparas apocrinas?




a. Axilas


b. Región periumbilical


c. Región perineal


d. Pezones


e. Palmas y plantas








Correcta: e. Las glándulas apocrinas desembocan en los folículos pilosebáceos y son las responsables del sudor oloroso. Se localizan mayoritariamente en las axilas, los pezones, la región perineal y periumbilical y nunca en las palmas y las plantas, donde no existen folículos pilosebáceos. En las palmas y las plantas, por el contrario, son especialmente abundantes las glándulas sudoríparas ecrinas.




3. La fase de crecimiento del folículo piloso se llama:




a. Anágena


b. Catágena


c. Mesófaga


d. Telógena


e. Retágena








Correcta: a. El pelo está sometido a períodos cíclicos de crecimiento que se dividen en tres fases: anágena, caracterizada por el crecimiento del pelo; catágena, que se asocia con la involución capilar; y telógena, o fase de reposo.




























Capítulo 2


Bases del diagnóstico dermatológico


Miquel Ribera Pibernat







El paciente que consulta por un problema dermatológico puede hacerlo por diversos motivos. En ocasiones, corresponde a una enfermedad dermatológica primaria de tipo tumoral, infeccioso o inflamatorio que afecta solo a la piel o que es capaz de afectar a otros órganos. En otras ocasiones corresponde a la manifestación cutánea de una enfermedad interna o multisistémica. Es posible, finalmente, que el paciente consulte por síntomas cutáneos diversos, como prurito, dolor, etc., sin que se aprecien lesiones cutáneas.


En este capítulo se exponen las bases para la correcta interpretación de los signos y síntomas cutáneos que constituyen los fundamentos del diagnóstico en dermatología.








Semiología dermatológica


El proceso diagnóstico de las enfermedades de la piel no se diferencia demasiado del que se sigue en el diagnóstico de procesos patológicos de otros órganos. La información se recoge a través de la anamnesis, de la exploración y, en ocasiones, de exploraciones complementarias (fig. 2-1).
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Figura 2-1 Pasos a seguir en el diagnóstico de un paciente con lesiones cutáneas con los datos obtenidos en cada paso.








La exploración es el apartado más importante, y debe comprender el examen de la piel, las mucosas, el pelo y las uñas. Dependiendo de los hallazgos y de la sospecha diagnóstica, se realiza una exploración dirigida y exhaustiva del resto de los órganos o sistemas. Finalmente, se practican las exploraciones complementarias necesarias, según la orientación diagnóstica o el diagnóstico diferencial que se plantee.








Anamnesis


La anamnesis se divide en dos partes: una anamnesis específica dirigida a la enfermedad cutánea motivo de consulta, y otra más general, que está condicionada por los hallazgos obtenidos en la anamnesis inicial y en la exploración.


La anamnesis inicial es fundamental para obtener una serie de datos de gran importancia, como el motivo de la consulta o, lo que es lo mismo, qué problema dermatológico presenta el paciente. El patrón de evolución temporal se conoce preguntando la fecha de inicio de la enfermedad y si ha mejorado o empeorado desde entonces. El patrón de extensión o patrón de evolución espacial se averigua preguntando al paciente dónde se inició, y si ha variado de sitio y cómo lo ha hecho. El patrón de evolución con un tratamiento determinado se investiga preguntando al paciente si ha seguido algún tratamiento y qué resultados ha obtenido con ello. Este patrón es de gran ayuda diagnóstica, porque muchas veces el paciente ha recibido ya un tratamiento previo que puede haber alterado la morfología de la lesión, dificultando el diagnóstico posterior. La sintomatología se identifica preguntando al paciente si la lesión le produce algún tipo de síntoma, especialmente si es pruriginosa o dolorosa. Es conveniente preguntar finalmente a qué atribuye su enfermedad.














Exploración


La exploración de la piel consta de la inspección visual y de la palpación, que constituyen los pilares fundamentales del diagnóstico.


Para una buena exploración es deseable que el paciente esté totalmente desnudo, lo que permite observar la piel en su totalidad, y que la iluminación sea adecuada, si es posible con luz natural, lo cual permite apreciar mejor los colores de las lesiones.


Para la exploración se sigue un procedimiento en el que cada paso condiciona el siguiente. Primero, se inspecciona la lesión, después toda la piel, a continuación las mucosas y, finalmente, los anexos.


Con la inspección se reconoce el tipo de lesión (lesiones elementales), su forma, sus bordes, su localización, su disposición, su distribución, su color y su tamaño. La disposición es la forma en que las lesiones elementales se agrupan o relacionan entre sí. La distribución es la forma en que las lesiones elementales se reparten o localizan por toda la piel (cuadro 2-1).





Cuadro 2-1   Patrones de disposición y de distribución más frecuentes


Patrón de disposición




• Aleatorio


• Herpetiforme


• Zosteriforme


• Lineal


• Anular


• Policíclico


• Girado


• Concéntrico


• Zonal





Patrón de distribución




• Localizado


• Regional


• Generalizado


• Unilateral/bilateral


• Simétrico/asimétrico


• Áreas expuestas/áreas cubiertas


• Áreas sometidas a presión


• Áreas sometidas a traumatismos


• Áreas intertriginosas


• Superficies de flexión/superficies de extensión


• Folicular


• Aleatorio








Con la palpación se determina su consistencia (dura-blanda), su grado de humedad (húmeda-seca), su profundidad (superficial-profunda), su adherencia a diferentes planos, así como su temperatura (fría-caliente) y su sensibilidad a la palpación (dolorosa-no dolorosa).


La orientación diagnóstica obtenida tras la anamnesis y la exploración es el punto de partida para realizar, si es preciso, una exploración general o exploraciones complementarias.














Historia convencional y exploración general


Al igual que en cualquier otra especialidad, según el diagnóstico que se plantee es preciso efectuar una historia convencional que recoja antecedentes personales y familiares, así como una exploración general por aparatos, insistiendo en los aspectos que los posibles diagnósticos planteados nos aconsejen.




















Lesiones elementales


La exploración de la piel equivale a identificar y describir las lesiones que constituyen cada dermatosis. Estas se dividen en lesiones elementales primarias y secundarias (fig. 2-2). Las lesiones primarias son las que aparecen sobre la piel previamente sana, mientras que las lesiones secundarias se producen por una agresión externa sobre la piel o como consecuencia de la evolución de las primarias. El conjunto de lesiones elementales que aparecen en la piel de un paciente se denomina erupción, la cual puede ser monomorfa, si está constituida por lesiones del mismo tipo, o polimorfa, cuando concurren dos o más tipos de lesiones.
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Figura 2-2 Esquema de los distintos tipos de lesiones cutáneas elementales.















Lesiones primarias



Mácula





Es un cambio de color de la piel sin relieve ni cambio de textura, por lo que no es palpable. Puede ser: eritematosa, cuando se debe a inflamación o dilatación vascular; purpúrica, cuando se produce por extravasación hemática; hiperpigmentada, por aumento de melanina o por depósito de pigmentos exógenos, o hipopigmentada, con distintos tonos hacia el blanco, por ausencia o disminución de pigmento melánico (v. fig. 21-4).








Pápula


Es una elevación circunscrita de la piel, de carácter inflamatorio o tumoral, de menos de 1 cm de diámetro, debida a un aumento del componente celular o estromal de la dermis o de la epidermis (v. fig. 16-1).














Placa


Es una elevación circunscrita de la piel de más de 1 cm. Puede aparecer como tal desde el inicio o constituirse por el crecimiento o la confluencia de pápulas (v. fig. 15-1).














Nódulo


Es una lesión sólida, redondeada o elíptica, palpable, que mide más de 2 cm. Los nódulos pueden originarse en la dermis o el tejido celular subcutáneo. Puede estar elevada respecto a la piel normal o solo palparse como una zona de consistencia elástica e indurada diferente de la piel circundante (fig. 18-7). Cuando un nódulo se reblandece por el centro, se ulcera y drena pus y/o material necrótico, y cura dejando una cicatriz deprimida, se denomina goma.














Habón o roncha


Es una pápula o placa rosada y edematosa de poco relieve cuya característica fundamental es su evanescencia, desapareciendo siempre en menos de 24 horas. Se debe a la presencia de edema en la dermis superficial (v. fig. 10-3).














Vesícula y ampolla


La vesícula es una colección de líquido que puede estar localizada en la epidermis, en la unión dermoepidérmica o en la dermis, y su tamaño es menor de 0,5 cm (v. fig. 5-1); cuando es mayor se denomina ampolla (v. fig. 20-2). Ambas lesiones suelen producir una elevación de la piel y variar su contenido desde sangre hasta suero.














Pústula


Es una vesícula de contenido purulento que puede ser folicular o no, según se asiente sobre la desembocadura de un folículo pilosebáceo o en la epidermis interanexial. Si mide más de 0,5 cm se denomina ampolla de contenido purulento (v. fig. 3-3). El pus que contiene es un cúmulo de polimorfonucleares, y puede contener microorganismos o no. Cuando el pus se acumula en la dermis o en la hipodermis se denomina absceso.














Quiste


Es una cavidad rodeada de una cápsula cuyo contenido puede ser muy variado (queratina, pelos, mucina, sudor, etc.). Suele localizarse en la dermis, y es liso y elástico a la palpación.




















Lesiones secundarias


Las lesiones secundarias pueden reunirse en distintos grupos:








Lesiones secundarias con solución de continuidad








Erosión


Es la pérdida superficial de solución de continuidad de la piel, que cura sin cicatriz. Cuando una erosión es producida por rascamiento con las uñas se denomina excoriación.














Úlcera


Es la pérdida de sustancia que afecta a la epidermis, la dermis y, en ocasiones, a la hipodermis y que, por tanto, curará con cicatriz. Cuando se describe una úlcera hay que definir siempre las características de los bordes, la base o el fondo, la secreción que contiene, así como las características de la piel circundante. Las úlceras muy destructoras que se extienden con rapidez se denominan fagedénicas.














Fisura


Es una solución de continuidad de la piel, profunda pero estrecha, denominada también grieta. Es debida a la fragmentación de la capa córnea y la epidermis, que pierde elasticidad cuando existen hiperqueratosis y sequedad en una zona de movimiento cutáneo o en el fondo de un pliegue (v. fig. 6-6). Suele ser dolorosa.




















Lesiones secundarias con residuo eliminable








Escama


Son láminas de queratina de la parte superficial de la capa córnea que se acumulan sobre la piel por exceso de producción o por dificultad en su desprendimiento (v. fig. 15-1). El proceso de desprendimiento de las escamas se denomina descamación. Cuando esta es fina y de aspecto polvoriento se llama descamación furfurácea o pitiriasiforme.














Costra


Es una formación sólida debida a la desecación de líquidos orgánicos, como suero, sangre o pus, en la superficie de la piel (v. fig. 3-1). Se forman, en general, por la evolución de lesiones de contenido líquido, como vesículas, ampollas o pústulas, o sobre erosiones, excoriaciones y úlceras. Cuando están formadas por suero, son amarillas; cuando son de pus desecado, son verdosas, y marrones cuando contienen sangre.














Escara


Es una membrana negruzca, seca, adherida a la base, de bordes netos, resultado de la necrosis o gangrena de la piel. Cuando es de color amarillento se denomina esfacelo, y su grosor depende de la profundidad de la necrosis.




















Lesiones secundarias a procesos reparativos








Atrofia


Es la disminución o ausencia de alguno de los componentes de la piel. Cuando hay atrofia epidérmica, la superficie de la piel pierde sus pliegues, se adelgaza y se hace transparente, adquiriendo el aspecto del papel de fumar. En la atrofia dérmica e hipodérmica se observa una depresión de la piel. En ocasiones, la atrofia es mixta.














Cicatriz


Aparece como resultado de la curación de una pérdida de sustancia de la piel que ha llegado más allá de la membrana basal. Las cicatrices pueden ser normales, hipertróficas, si se produce un exceso de tejido de reparación, o atróficas, si este es insuficiente.


























Lesiones especiales


Con este nombre se agrupan una serie de lesiones elementales difíciles de clasificar como primarias o secundarias.








Esclerosis


Es un endurecimiento difuso o circunscrito de la piel, más palpable que visible. La esclerosis puede deberse a edema, infiltración celular, depósito de sustancias o aumento de colágeno en la dermis o en la hipodermis.














Liquenificación


Es un engrosamiento de la piel con aumento de su grosor y acentuación de los pliegues papilares normales. Esta lesión se produce por el rascamiento repetido y prolongado sobre una zona concreta de la piel.














Poiquilodermia


Consiste en un área de piel que combina en un patrón reticulado, atrofia, hiperpigmentación, hipopigmentación y telangiectasias.


























Patrón de disposición


Las lesiones elementales primarias y secundarias pueden interrelacionarse entre sí, dando lugar a distintos patrones de disposición denominados también de agrupación (fig. 2-3 y cuadro 2-1). Los patrones más importantes son el lineal, el circular y la formación de grupos.
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Figura 2-3 Esquema de agrupación o patrón de disposición de las lesiones.














Lineal


La disposición lineal de las lesiones puede observarse en dermatosis de causa externa, como tatuajes, lesiones de rascamiento, fototoxias, sarna y miasis, en lesiones névicas o hamartomas, en flebitis y linfangitis, y en dermatosis que presentan el fenómeno de Koebner. El fenómeno isomorfo de Koebner es la capacidad que muestran ciertas dermatosis de reproducir sus lesiones específicas en la piel sana tras traumatizarla. Presentan este fenómeno varias dermatosis, como la psoriasis, el liquen plano, el vitíligo, las verrugas planas, los xantomas eruptivos, etc. La consecuencia práctica es que el paciente debe conocer que el fenómeno puede actuar como factor precipitador, por lo que debe evitar en lo posible los traumatismos cutáneos. Cuando las lesiones siguen un trayecto lineal siguiendo una metámera, el patrón de agrupación se denomina zosteriforme y si siguen las líneas de Blaschko se denomina blaschkoide.














Circular


Las lesiones pueden agruparse formando círculos, lo que da lugar a formaciones policíclicas, anulares, concéntricas o en escarapela (fig. 2-4). La disposición anular se produce cuando una lesión redonda cura en su parte central y queda solamente un anillo periférico activo. La disposición arciforme o gyratum se produce cuando el anillo periférico de una lesión anular cura en parte dejando fragmentos en forma de arco. La disposición policíclica se produce cuando varias lesiones circulares aisladas confluyen por aumento de su tamaño y dan lugar a una lesión mayor de bordes festoneados. La disposición concéntrica consiste en lesiones circulares de distinto tamaño ordenadas en torno a un punto central. Cuando la figura concéntrica está formada por lesiones de distinta morfología o color se denomina figura en escarapela o iris.
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Figura 2-4 Esquemas de la formación de las lesiones anulares, policíclicas, giradas y concéntricas.




















Otras agrupaciones


Las lesiones también pueden agruparse en una zona concreta formando grupos semejantes a racimos, denominada agrupación herpetiforme, características del herpes simple, el herpes zóster y la dermatitis herpetiforme. También forman grupos las picaduras de insectos y las lesiones del liquen plano.




















Patrón de distribución (cuadro 2-1)


En una dermatosis, las lesiones pueden extenderse por toda la piel (distribución generalizada o universal) o permanecer localizadas en una zona (distribución regional). Por ejemplo, pueden localizarse en: áreas expuestas o cubiertas; áreas sometidas a presión o a traumatismos; áreas intertriginosas o pliegues cutáneos; superficies de flexión o de extensión; pueden ser unilaterales o bilaterales, simétricas (característico de dermatosis de causa interna) o asimétricas (característico de dermatosis de causa externa); y también pueden localizarse en los folículos pilosos, y entonces se denominan de distribución folicular.


La observación del patrón de distribución de las lesiones permite una aproximación diagnóstica conocida como diagnóstico topográfico.














Pruebas complementarias específicas


Las exploraciones complementarias pueden realizarse para confirmar la sospecha diagnóstica o para recoger más información cuando no es posible realizar un diagnóstico clínico basado solo en la historia, la inspección y la palpación.


Para mejorar la exploración se puede utilizar una lupa para ampliar las lesiones y una linterna para explorar las cavidades. Otras técnicas exploratorias son:








Diascopia o vitropresión


Consiste en observar las lesiones bajo la presión de un cristal o de un plástico transparente. Esta maniobra permite observar las lesiones vacías de sangre, y es útil para apreciar el color verde-amarillento de las lesiones granulomatosas. También permite diferenciar las lesiones vasculares producidas por vasodilatación de las producidas por extravasación hemática, ya que estas últimas no palidecen ni desaparecen.














Luz de Wood


Es una luz ultravioleta con una longitud de onda de alrededor de 365 nm. Se utiliza para iluminar en condiciones de oscuridad ciertas dermatosis que, bajo esta luz, producen una fluorescencia característica. Es útil en el diagnóstico de las tiñas tonsurantes del cuero cabelludo, la pitiriasis versicolor, el eritrasma y las porfirias. También es útil para diagnosticar los trastornos de la pigmentación, ya que bajo esta luz aumenta el contraste de las hipopigmentaciones e hiperpigmentaciones.














Pruebas del parche


También llamadas pruebas epicutáneas, se utilizan para el diagnóstico etiológico de las dermatitis de contacto alérgicas. Consisten en reproducir las lesiones de la dermatitis de contacto al aplicar sobre la piel la sustancia de la que se sospecha que es responsable del cuadro clínico. Por lo general, se aplican en la espalda de forma oclusiva durante 48 horas y, tras retirarlas, se lee el resultado a los 30 minutos y entre uno o dos días después. No deben aplicarse si el paciente está en la fase aguda de la dermatitis o si está en tratamiento con corticoides sistémicos, ya que se podrían obtener resultados falsamente negativos.














Fototest y fotoparche


Se utilizan para el estudio de las fotodermatosis y para diferenciar las fototoxias de las fotoalergias y de las dermatitis de contacto irritativas y alérgicas. La prueba consiste en determinar la dosis de eritema mínimo (DEM) inducido por UVA o UVB, tras lo cual se aplican diferentes fotoalérgenos sobre la piel y se expone la zona a la luz ultravioleta mencionada. Según el tipo de reacción, se puede determinar el fotoalérgeno implicado en la fotodermatosis y definir su patogenia.














Epiluminiscencia


Esta técnica de exploración consiste en observar la piel con un microscopio-lupa de 5 a 20 aumentos, denominado dermatoscopio. Es especialmente útil para diferenciar entre las lesiones pigmentadas de origen melánico y no melánico y, dentro de las melánicas, entre las benignas (nevus melanocíticos) y las malignas (melanomas), basándose en una serie de patrones establecidos. También se usa para el diagnóstico de otras dermatosis. La imagen puede ser captada mediante un dermatoscopio conectado a un ordenador, y almacenarla para su análisis mediante programas informáticos específicos o para poder hacer un control evolutivo de la misma.














Examen directo al microscopio de material obtenido de la piel


Esta técnica es especialmente útil para el diagnóstico de dermatosis infecciosas, ya que permite la visualización de hongos, bacterias, parásitos y alteraciones citopáticas producidas por virus. Para observar bacterias se utiliza la tinción de Gram o Giemsa, y los parásitos suelen observarse en fresco. Para observar treponemas se utiliza el microscopio de campo oscuro. Para observar hongos se procesa el material con hidróxido potásico (KOH), y para observar cambios citopáticos por virus suele utilizarse la tinción de Giemsa (citodiagnóstico de Tzank). Las muestras obtenidas también pueden procesarse para efectuar los correspondientes cultivos.














Biopsia


La piel ofrece la posibilidad de efectuar una biopsia con facilidad y mínimo riesgo, por lo que su rentabilidad es elevada. La dificultad radica en saber seleccionar la lesión más representativa de la dermatosis. La toma de la muestra de piel puede hacerse por legrado, afeitado, exéresis quirúrgica en huso o, lo que es más utilizado, mediante punch o sacabocados. El punch es una hoja cortante de forma circular que, aplicada contra la piel presionando y rotando, permite obtener un cilindro de piel, cuyo diámetro variará según el punch empleado; los más utilizados son los de 4 mm (fig. 2-5). La profundidad de piel a la que permite acceder una biopsia mediante punch es limitada, por lo que no debe utilizarse para el diagnóstico de dermatosis cuya patología se asienta en el tejido celular subcutáneo.
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Figura 2-5 Punchs de diferentes diámetros con una muestra de la biopsia obtenida con ellos.








La muestra así obtenida puede procesarse para su visualización mediante un microscopio óptico, un microscopio de fluorescencia y un microscopio electrónico. También puede procesarse para cultivo o para la aplicación de otras técnicas de biología molecular, como la hibridación in situ, la PCR u otras. En este sentido, y para entender los comentarios anatomopatológicos que aparecerán en algunas enfermedades, se introducirán algunos términos básicos de dermatopatología (cuadro 2-2).





Cuadro 2-2   Glosario de términos anatomopatológicos utilizados en dermatopatología







• Hiperplasia epidérmica: aumento de grosor de la epidermis


• Acantosis: aumento de grosor de la epidermis a expensas del estrato espinoso


• Atrofia epidérmica: disminución del grosor de la epidermis


• Hiperqueratosis: aumento del grosor de la capa córnea


• Paraqueratosis: presencia de núcleos en los queratinocitos de la capa córnea


• Hipergranulosis: aumento del grosor de la capa granulosa


• Papilomatosis: aumento de la longitud de las papilas dérmicas


• Exocitosis: permeación de células inflamatorias dentro de la epidermis desde los vasos de la dermis papilar


• Exoserosis: paso de suero desde la dermis a la epidermis donde producirá edema


• Espongiosis: edema intraepidérmico. Cuando es muy intenso, produce vesículas denominadas espongióticas








Para llegar al diagnóstico definitivo, el diagnóstico anatomopatológico siempre debe correlacionarse con el diagnóstico clínico, especialmente en las dermatosis inflamatorias.


Otros métodos no invasivos de exploración cutánea de reciente introducción son la ecografía cutánea de alta resolución y la microscopía confocal.


Estas y otras exploraciones complementarias, como las técnicas de inmunofluorescencia indirecta, la determinación de la concentración de IgE, de distintas fracciones del complemento y la determinación de la presencia de determinados anticuerpos y autoanticuerpos se tratarán más ampliamente en los capítulos correspondientes.














Fotografía


La fotografía es una exploración complementaria fundamental para el diagnóstico en dermatología, porque permite recoger, almacenar, compartir e incluso transmitir por Internet (telemedicina) las imágenes clínicas con fines diagnósticos y docentes.




















Procedimiento diagnóstico


Como se ha podido observar en los apartados anteriores, la piel tiene un número limitado de lesiones elementales con las que debe expresar un gran número de enfermedades. Sin embargo, para realizar el diagnóstico no basta con reconocer la lesión elemental, sino que es preciso recoger el máximo de información y ordenarla según el cuadro 2-3. En ocasiones, la recogida de información no se efectúa de una manera sistemática, y con solo observar las lesiones (exploración de la piel), por un proceso mental inconsciente y difícil de explicar, el profesional reconoce la enfermedad que presenta el paciente. Es lo que se denomina diagnóstico de visu.





Cuadro 2-3   Información básica que debe contener la descripción de una dermatosis







• Tipo de lesión elemental (primaria, secundaria, especial)


• Forma


• Tamaño


• Contorno (regular/irregular)


• Límites (netos/difusos)


• Color


• Características de la superficie


• Consistencia al tacto


• Localización


• Disposición


• Distribución
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Autoevaluación







1. La elevación circunscrita de la piel de menos de 1 cm de diámetro se denomina:




a. Mácula


b. Pápula


c. Placa


d. Nódulo


e. Habón








Correcta: b. La pápula es una lesión elemental que se caracteriza por una elevación circunscrita de la piel de menos de 1 cm, debida a un aumento del componente celular o estromal de la dermis o de la epidermis, que puede ser de tipo benigno, maligno o inflamatorio.




2. El aumento del grosor de la epidermis a expensas del estrato espinoso se denomina:




a. Atrofia epidérmica


b. Hiperqueratosis


c. Acantosis


d. Papilomatosis


e. Espongiosis








Correcta: c. La atrofia epidérmica es una disminución del grosor de la epidermis, la hiperqueratosis es un aumento del grosor de la capa córnea, la papilomatosis es un aumento de la longitud de las papilas dérmicas y la espongiosis hace referencia a la presencia de edema intraepidérmico.




3. La ampolla y la vesícula se diferencian por su:




a. Contenido


b. Forma


c. Localización


d. Evolución


e. Tamaño








Correcta: e. Ambas lesiones son elevaciones circunscritas de la piel de contenido líquido. Se denomina vesícula o ampolla según su tamaño sea menor o mayor de 0,5 cm.




























Capítulo 3


Infecciones bacterianas


Eduardo Fonseca Capdevila













Infecciones estafilocócicas y estreptocócicas


Los estafilococos y los estreptococos causan la inmensa mayoría de las infecciones bacterianas de la piel que se observan en la práctica diaria. Debido a que las infecciones por estas bacterias suelen producir pus, tradicionalmente han recibido la denominación de piodermitis.


Los estafilococos, sobre todo Staphylococcus aureus, son responsables de casi la totalidad de las piodermitis que afectan a los anexos cutáneos y de muchas infecciones del propio tejido cutáneo.


Los estreptococos suelen causar infecciones de la piel y del tejido celular subcutáneo, pero tienen poca importancia en las infecciones de los anexos cutáneos. El microorganismo patógeno más importante de este género es Streptococcus pyogenes, perteneciente al grupo A.


Además de originar infecciones con invasión directa de los tejidos, los estafilococos y los estreptococos sintetizan toxinas que pueden desencadenar procesos graves en la piel y en otros órganos.









Impétigo



Concepto





Es una infección superficial de la piel por estafilococos o estreptococos. Puede ser primaria o asentar sobre una lesión cutánea previa, en cuyo caso recibe el nombre de impetiginización.








Etiología


Puede ser debido a infecciones por estafilococos, estreptococos o mixtas. Los estudios recientes muestran un neto predominio de infecciones por Staphylococcus aureus.














Manifestaciones clínicas


Las formas primarias son mucho más frecuentes en los niños en edad escolar, y suelen iniciarse en las zonas descubiertas, desde donde pueden extenderse a otras áreas como consecuencia del rascamiento. Es muy contagioso y con frecuencia provoca brotes o pequeñas epidemias, en especial durante el verano.


Las inmunodeficiencias, la dermatitis atópica y, en menor medida, otros procesos que alteren la integridad cutánea facilitan la aparición del impétigo. En los recién nacidos se producen brotes epidémicos, debidos a contaminación del personal hospitalario, que puede actuar como portador asintomático en el tracto respiratorio superior.


Las lesiones iniciales son vesículas o ampollas de contenido claro, que evolucionan a pústulas y más tarde se rompen, liberan el pus y forman costras amarillentas (color miel: melicéricas) (fig. 3-1). Debido a que el techo de las ampollas es muy fino, este proceso es muy rápido, y el paciente suele consultar cuando predominan o ya solo existen costras.
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Figura 3-1 Impétigo.




















Diagnóstico


Es principalmente clínico. La tinción de Gram de una extensión del exudado y el cultivo microbiológico sirven para confirmarlo.














Pronóstico


El tratamiento consigue la remisión completa de las lesiones en pocos días. En las personas con la piel muy pigmentada pueden persistir hipocromías durante semanas o meses. En la actualidad, en España no se dan casos de glomerulonefritis postestreptocócicas como complicación del impétigo, muy temidas en el pasado.














Tratamiento


La mayoría de las veces es posible la curación con antibióticos (ácido fusídico, mupirocina o retapamulina) o antisépticos (clorhexidina) tópicos. La retapamulina no debe usarse en niños menores de 9 meses. En los recién nacidos y en los niños pequeños debe recordarse la contraindicación de los compuestos yodados.


El tratamiento sistémico es necesario en los casos con lesiones muy extensas, enfermedades sistémicas o cutáneas subyacentes, resistencia al tratamiento tópico o mal cumplimiento de este. Los antibióticos orales más utilizados son la cloxacilina, la azitromicina y la eritromicina.





















Ectima



Concepto





Es una infección cutánea que da lugar a ulceraciones. Recibe también el nombre de impétigo ulcerado.








Etiología


El principal agente etiológico es Streptococcus pyogenes. Es frecuente aislar también Staphylococcus aureus, y no está claro si es un contaminante o si es un colonizador secundario, o si puede ser el responsable del proceso.














Manifestaciones clínicas


Son ulceraciones redondeadas, únicas o escasas, de 1 a 3 cm de diámetro, cubiertas por una costra amarillenta. Su localización habitual es en las piernas; suelen aparecer en personas con edema crónico o enfermedades graves y son facilitadas por los traumatismos y la mala higiene.














Diagnóstico y diagnóstico diferencial


El diagnóstico es clínico y puede confirmarse por tinción de Gram y cultivo.


En el diagnóstico diferencial debe considerarse el ectima gangrenoso, producido por Pseudomonas (v. más adelante).














Pronóstico


Sin tratamiento, puede seguir un curso crónico. Incluso con tratamiento la resolución puede ser lenta, en particular si existen trastornos circulatorios importantes. Al curar, produce cicatrices.














Tratamiento


El tratamiento tópico es similar al del impétigo. Por vía sistémica pueden utilizarse penicilinas parenterales o cloxacilina per os. Debe prestarse atención a la corrección de factores locales predisponentes.





















Erisipela, celulitis, linfangitis aguda y fascitis necrosante



Concepto





Son infecciones, generalmente estreptocócicas, de profundidad progresiva en la dermis y en el tejido celular subcutáneo, que en la fascitis necrosante llega a la fascia muscular y a las estructuras subyacentes. El límite entre estas enfermedades en muchos casos está poco definido.








Etiología


Los microorganismos causales más habituales son estreptococos betahemolíticos del grupo A, y en algunas ocasiones estreptococos de otros grupos y Staphylococcus aureus. En los últimos años se ha detectado un resurgimiento de infecciones graves por estreptococos del grupo B.














Manifestaciones clínicas


La localización más habitual es en las extremidades inferiores y en la cara, y el linfedema crónico, la diabetes y las alteraciones de la inmunidad actúan como agentes predisponentes. Suele existir una solución de continuidad cutánea que actúa como puerta de entrada. Son más frecuentes en edades avanzadas.


En la erisipela aparece una placa indurada, roja (fig. 3-2), de borde bien definido por palpación. En el curso evolutivo pueden producirse ampollas, púrpura, necrosis, ulceración y gangrena. Al resolverse origina descamación.
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Figura 3-2 Erisipela.








En los restantes cuadros clínicos incluidos en este grupo, los bordes de la lesión son menos netos. En la linfangitis aguda se aprecia la relación con trayectos de drenaje linfático. En la fascitis necrosante suele existir un aspecto equimótico y fluctuación a la palpación.


Los pacientes suelen presentar fiebre elevada, escalofríos y dolor local. En la fascitis necrosante, el paciente a menudo desarrolla un cuadro de extrema gravedad, con alteraciones psiquiátricas y de la coagulación y fallo multiorgánico, que provoca la muerte. En la patogenia de estas manifestaciones tienen gran importancia las toxinas bacterianas, algunas de las cuales actúan como superantígenos (v. más adelante).














Diagnóstico y diagnóstico diferencial


Las manifestaciones clínicas suelen ser suficientes para orientar el diagnóstico. Deben obtenerse muestras para tinción de Gram y cultivo, por punción si fuera necesario, pero puede ser difícil aislar el microorganismo responsable. Si existe fiebre deben realizarse hemocultivos.


Los hallazgos de laboratorio son poco específicos: leucocitosis con desviación izquierda y aumento de la velocidad de sedimentación globular (VSG), fibrinógeno y proteína C reactiva. Las cifras de ASLO suelen elevarse en las infecciones estreptocócicas.


El diagnóstico diferencial debe hacerse con celulitis y gangrenas de otra etiología. En las manos, el erisipeloide puede plantear dudas (v. más adelante). Otros procesos que hay que tener en cuenta son: tromboflebitis, angioedema, paniculitis no infecciosas, vasculitis y dermatitis por contacto.














Pronóstico


Son procesos graves y, sin tratamiento, ponen en peligro la vida del paciente. La gravedad es extrema en la fascitis necrosante.


La erisipela y la linfangitis recidivan con frecuencia cuando existen alteraciones del drenaje linfático. Los sucesivos episodios de infección provocan fibrosis y agravan de forma progresiva el trastorno linfático, causando linfedema crónico.














Tratamiento


El estreptococo suele ser sensible a la penicilina y, dependiendo de la gravedad, se optará por la vía oral o la parenteral. Si no se conoce el microorganismo causal, es electiva la cloxacilina, salvo en las celulitis faciales infantiles, en las que es preferible la cefuroxima, por la posible implicación de Haemophilus influenzae. En infecciones adquiridas en el hospital o cuando exista sospecha o confirmación de infección por Staphylococcus aureus resistente a metilicina (SARM) se recomienda como alternativa el tratamiento con vancomicina o linezolida.


Tras los episodios de erisipela o linfangitis en las extremidades inferiores, deben utilizarse vendajes o medias compresivas, por lo menos durante 6 meses, para prevenir el linfedema. En los casos recidivantes debe instaurarse tratamiento de mantenimiento con penicilina benzatina intramuscular.


Los pacientes con fascitis necrosante requieren un ingreso hospitalario urgente, tratamiento antibiótico y desbridamiento quirúrgico amplio





















Foliculitis, furúnculo, ántrax



Concepto





La foliculitis es una inflamación de la parte superficial del folículo pilosebáceo. Los furúnculos son infecciones del folículo en profundidad y los ántrax son debidos a la confluencia de varias lesiones de tipo furúnculo.


No debe confundirse el ántrax con el carbunco, que recibe esta denominación en la literatura médica anglosajona.








Etiología


La causa infecciosa más habitual de estas tres entidades es la estafilocócica.














Manifestaciones clínicas


Las foliculitis predominan en la cara, el cuello, la espalda, el tórax, los glúteos, los brazos, las piernas y los muslos. Son más frecuentes en las personas obesas, con sudación profusa, expuestas a ambientes de gran humedad, alteraciones inmunitarias, alcoholismo, toxicomanías, enfermedades debilitantes o escasa exposición solar. La falta de higiene, el uso excesivo de jabones y desinfectantes, la depilación y el afeitado también son factores favorecedores. Consisten en pápulas eritematosas, de pocos milímetros, que evolucionan para formar una pústula central (fig. 3-3).




[image: image]


Figura 3-3 Pústulas sobre base eritematosa, lesión típica de foliculitis.








Los furúnculos se presentan como nódulos inflamatorios centrados por una pústula o una zona necrótica, a través de la cual se elimina pus. Las localizaciones y los factores predisponentes son similares a los de las foliculitis. En algunos casos producen fiebre y alteración del estado general.


En las furunculosis aparecen repetidamente furúnculos únicos o múltiples en localizaciones variables. Además de los factores predisponentes ya citados, debe investigarse si el paciente o las personas de su entorno son portadores nasales de estafilococos. No obstante, es habitual que no se encuentre ninguna causa que justifique las recurrencias.


El ántrax se observa como un nódulo o una placa inflamada, que incluyen varios folículos, a través de los cuales se elimina pus al presionar. Evoluciona con necrosis y ulceración (fig. 3-4). Son frecuentes la fiebre y la alteración del estado general, al igual que la asociación con enfermedades graves.
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Figura 3-4 Ántrax




















Diagnóstico y diagnóstico diferencial


El diagnóstico de las infecciones foliculares suele ser obvio. El estudio microbiológico permite diferenciar otras causas infecciosas (Pseudomonas, Pityrosporum, Candida, dermatófitos, etc.) o amicrobianas (foliculitis eosinofílica, por fricción, etc.).














Pronóstico


Las foliculitis son procesos banales, pero tienden a repetirse si no se corrigen las causas desencadenantes.


Los furúnculos, sin tratamiento, en ocasiones dan lugar a infecciones sistémicas. Su resolución provoca cicatrices y alopecia. En el labio superior pueden complicarse con trombosis del seno cavernoso, de extrema gravedad. En el conducto auditivo externo causan un dolor muy intenso.


Las furunculosis crónicas y recidivantes y otras infecciones cutáneas por estafilococos productores de la toxina denominada leucocidina de Panton-Valentine se relacionan con neumonías necrosantes adquiridas en la comunidad de niños y adultos jóvenes, que originan una alta mortalidad.


El ántrax es una infección grave que, sin tratamiento, ocasiona una elevada mortalidad y deja cicatrices importantes.














Tratamiento


Las foliculitis rara vez requieren tratamiento y, si es preciso, puede emplearse ácido fusídico, mupirocina o chorhexidina por vía tópica.


En los furúnculos, este tratamiento tópico casi siempre es suficiente, asociado o no con drenaje, dependiendo de la gravedad. Este factor, la situación general del paciente o determinadas localizaciones pueden hacer necesario un tratamiento con cloxacilina o eritromicina per os. En casos graves por SARM puede requerirse tratamiento con vancomicina o linezolida.


En el ántrax deben asociarse los tratamientos tópico y sistémico mencionados, y puede ser preciso un tratamiento quirúrgico de drenaje o de desbridamiento.


En la prevención de las recidivas de las infecciones foliculares es esencial la actuación sobre los factores predisponentes. No es recomendable el uso muy prolongado de antibióticos y antisépticos sistémicos o tópicos. En las foliculitis puede ser útil la aplicación tópica mantenida de cloruro de aluminio hexahidratado. En las furunculosis recurrentes se ha sugerido el tratamiento durante 2 semanas con rifampicina per os.





















Panadizo



Concepto





Es una infección aguda del reborde ungueal. Recibe también el nombre de paroniquia aguda.








Etiología


El microorganismo responsable más frecuente es Staphylococcus aureus.














Manifestaciones clínicas


Es más frecuente en las manos que en los pies, y resulta favorecido por traumatismos, uñas encarnadas y otras soluciones de continuidad en el reborde ungueal, así como por la diabetes y las alteraciones inmunitarias. Es una complicación habitual de la onicofagia. Provoca enrojecimiento y edema del reborde ungueal, con dolor intenso y pulsátil. Puede ir acompañado de linfangitis, adenopatías regionales o evolucionar a necrosis.














Diagnóstico y diagnóstico diferencial


El diagnóstico clínico suele ser fácil. El estudio microbiológico permite la distinción de otras paroniquias agudas infecciosas (virus del herpes simple, Pseudomonas y otros gramnegativos, Candida) o por contacto con agentes químicos.














Pronóstico


Sin tratamiento puede convertirse en una enfermedad grave y provocar gangrena de una o varias falanges. La uña puede alterarse de forma temporal o definitiva.














Tratamiento


En casos muy leves puede ser suficiente un tratamiento tópico con ácido fusídico o mupirocina. En casos más graves debe añadirse cloxacilina per os. Si existe abscesificación o necrosis hay que efectuar drenaje o desbridamiento.


























Síndromes por toxinas estafilocócicas y estreptocócicas


Las toxinas estafilocócicas y estreptocócicas desempeñan un importante papel en la patogenia de las infecciones cutáneas por estos microorganismos. Por ejemplo, el impétigo con ampollas de gran tamaño suele estar causado por estafilococos del grupo II, fago 71, capaces de elaborar una toxina exfoliativa, que provoca el despegamiento de la piel en la capa granulosa. Los estafilococos de otros fagos del grupo II y del grupo I también pueden producir esta toxina.


Con independencia de la localización de la infección inicial, las toxinas estafilocócicas y estreptocócicas pueden pasar al torrente circulatorio y causar síndromes multiorgánicos, muchos de ellos con participación cutánea importante. En ocasiones, estas toxinas actúan como superantígenos, produciendo una estimulación masiva del sistema inmunitario, que puede tener mayor relevancia patogénica que la infección en sí misma, como ocurre en la ya comentada fascitis necrosante.


Los individuos adultos suelen tener una elevada capacidad de excreción renal de estas toxinas y desarrollan mecanismos de defensa inmunológica frente a ellas, por lo que los síndromes que producen suelen darse en la infancia o en adultos con circunstancias especiales, como inmunodepresión o insuficiencia renal.









Síndrome de la escaldadura estafilocócica



Concepto





Es un cuadro eritrodérmico agudo, que evoluciona a despegamientos superficiales extensos. Ha recibido también el nombre de enfermedad de Ritter von Rittershain.








Etiología


Está causado por la toxina exfoliativa o epidermolítica (exfoliatina), producida fundamentalmente por estafilococos del grupo II, fago 71, y de la que existen tres tipos serológicos, designados A, B y D. En esta enfermedad actúa debido a su difusión sanguínea.


La infección inicial suele encontrarse en la conjuntiva, el tracto ORL, onfalitis o heridas infectadas, y muchas veces no es demostrable.














Anatomía patológica


Se observa un despegamiento o ampolla, que se origina en la capa granulosa y cuyo techo está formado por la capa córnea. En su interior pueden observarse algunas células acantolíticas. El infiltrado inflamatorio es mínimo o inexistente.














Manifestaciones clínicas


La mayoría de los pacientes son niños menores de 5 años, aunque también puede aparecer en adultos, en general, con inmunodeficiencias o nefropatías.


El inicio es brusco, con fiebre elevada y escalofríos, y en 1 o 2 días se desarrolla enrojecimiento cutáneo generalizado, más intenso en las zonas periorificiales y con gran sensibilidad dolorosa al tacto o con el movimiento del paciente. Poco después se producen despegamientos muy extensos de la parte superficial del epitelio (fig. 3-5), que pueden ser desencadenados por traumatismos mínimos, como la fricción con el dedo (signo de Nikolsky). El aspecto es similar a las escaldaduras o quemaduras por agua caliente, lo que ha motivado el nombre de esta enfermedad.
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Figura 3-5 Síndrome de la escaldadura estafilocócica de la piel.








Existen formas menos graves, limitadas a algunas zonas corporales. En estos casos, la diferencia con el impétigo ampollar radica en la ausencia del estafilococo en las lesiones.














Diagnóstico y diagnóstico diferencial


El diagnóstico se basa en los datos clínicos e histopatológicos y, si es posible, en la demostración de Staphylococcus aureus en frotis y cultivos a partir del foco infeccioso. En algunos laboratorios pueden medirse los niveles de exfoliatina.


El diagnóstico diferencial que se plantea con mayor frecuencia es la necrólisis epidérmica tóxica, que suele ser desencadenada por fármacos y en la que el despegamiento se produce en la unión dermoepidérmica. La biopsia cutánea es esencial para establecer este dato, y procesada por congelación puede valorarse en pocos minutos.














Pronóstico


Actualmente, el pronóstico es bueno en los niños, salvo si existen enfermedades graves asociadas. Es mucho más grave en los adultos, con elevada mortalidad.














Tratamiento


El tratamiento electivo es la cloxacilina por vía oral o parenteral. La linezolida se considera alternativa en casos de infección por SARM. Localmente, son suficientes medidas de limpieza y antisépticos suaves para evitar la sobreinfección. En los casos graves debe vigilarse el equilibrio electrolítico y de líquidos, y administrar analgesia.





















Síndrome del shock tóxico



Concepto





Es un síndrome multiorgánico producido por toxinas estafilocócicas.








Etiología


Este síndrome se ha descrito fundamentalmente en niños mayores de 5 años con infecciones estafilocócicas ORL y en mujeres jóvenes menstruantes que utilizaban tampones y desarrollaban una infección genital. La modificación en el proceso de la fabricación de los tampones casi ha hecho desaparecer esta causa. La insuficiencia renal facilita la aparición del cuadro, y es frecuente tras la varicela.


La principal toxina responsable ha recibido el nombre de toxina del shock tóxico 1 y actúa como un superantígeno.














Manifestaciones clínicas


Puede ser precedido por la sintomatología de la infección desencadenante, y se inicia con fiebre elevada, seguida por exantema escarlatiniforme, lesiones conjuntivales, orales y, en ocasiones, en otras mucosas, a las que pueden unirse manifestaciones de lesiones en cualquier otro órgano, pero predominando las hepáticas, las renales y la encefalitis. El dato clave para el diagnóstico es la hipotensión y el shock no cardiogénico, que puede ser de comienzo brusco. La evolución de las lesiones cutáneas es hacia la descamación difusa, que puede ir acompañada de la caída del cabello y de las uñas.














Diagnóstico y diagnóstico diferencial


Se basa en los datos clínicos. La analítica muestra leucocitosis con desviación izquierda, incremento de la VSG y de otros reactantes inespecíficos de fase aguda, alteraciones por lesiones en diversos órganos y frecuente trombocitopenia. En ocasiones puede aislarse Staphylococcus aureus en el foco inicial o en los hemocultivos, y en algunos laboratorios se determinan los niveles de toxina del shock tóxico 1.


El principal problema diagnóstico se presenta con el síndrome de Kawasaki, que en la actualidad se considera muy probable que sea debido a un superantígeno. Este síndrome suele producirse antes de los 5 años, no cursa con hipotensión ni shock no cardiogénico y es característica la trombocitosis en la fase aguda o en la convalecencia. En algunos casos es muy difícil la diferenciación.














Pronóstico


Es un proceso muy grave, e incluso con tratamiento adecuado ocasiona una mortalidad del 5%. Pueden presentarse recurrencias.














Tratamiento


El paciente debe ser ingresado en una unidad de vigilancia intensiva y tratado de forma sintomática. El antibiótico de elección es la cloxacilina, a la que puede asociarse clindamicina en tanto se dispone del antibiograma. La administración de altas dosis de gammaglobulina intravenosa está siendo evaluada teniendo en cuenta los buenos resultados obtenidos en otras enfermedades por superantígenos.




















Síndrome del shock tóxico estreptocócico


Es similar al síndrome del shock tóxico, pero está producido por la exotoxina pirogénica estreptocócica, que actúa como un superantígeno. En Europa predomina el tipo B.


Es más infrecuente que el síndrome del shock tóxico estafilocócico, y en la mayoría de los casos se produce en personas previamente sanas, de 20 a 50 años. La varicela y el tratamiento con antiinflamatorios son factores favorecedores.


La bacteriemia y la asociación con erisipela, celulitis y fascitis necrosante es más frecuente y el pronóstico es más grave, con una mortalidad del 30%.


El tratamiento, además de las medidas indicadas en el shock tóxico estafilocócico, exige desbridar ampliamente las posibles lesiones necrosantes. La penicilina en altas dosis, asociada con clindamicina, es la antibioterapia electiva.















Escarlatina



Concepto





La escarlatina es la más clásica de las enfermedades por toxinas estreptocócicas. En las últimas décadas, la gravedad del cuadro clínico suele ser escasa.








Etiología


La escarlatina también es debida a la toxina pirogénica o eritrogénica, producida por estreptococos betahemolíticos del grupo A, que actúa como un superantígeno. De los tres tipos antigénicos de esta toxina (A, B y C), el A se asocia con mayor gravedad. Staphylococcus aureus puede originar cuadros similares a la escarlatina, que han sido denominados escarlatina estafilocócica.














Manifestaciones clínicas


Aparece sobre todo en niños de 1 a 10 años. Se inicia con una amigdalitis aguda y, algunas veces, con otras infecciones estreptocócicas. Tras un período de 2-4 días se desarrolla un exantema eritematoso, con un punteado fino que se extiende del tronco a las extremidades. Es característica la aparición de líneas rojo-purpúricas transversales, coincidiendo con los pliegues cutáneos (líneas de Pastia). La cara suele mostrar eritema, con palidez periorificial.


Hacia el quinto día de evolución se inician fenómenos descamativos en la lengua, que le confieren un aspecto característico (lengua en frambuesa). Con posterioridad, la descamación se inicia en el tronco, para extenderse también de forma centrífuga.














Diagnóstico


El diagnóstico debe hacerse por las manifestaciones clínicas. El estreptococo puede ser cultivado o detectado por una prueba de diagnóstico rápido solamente cuando se produce la amigdalitis. La elevación de la ASLO es un dato valorable. En algunos laboratorios es posible determinar los niveles de toxina pirogénica.














Pronóstico


La gravedad de la escarlatina ha sufrido variaciones importantes a lo largo del tiempo. Además de poder seguir un curso espontáneo grave o mortal, puede originar miocarditis, glomerulonefritis y fiebre reumática. En la actualidad, todas estas complicaciones, si se producen, son excepcionales en España.














Tratamiento


El tratamiento con penicilina benzatina, que puede administrarse en dosis única, es electivo.


























Erisipeloide













Concepto


Es una enfermedad infecciosa que suele tener origen profesional y causar lesiones en la piel de las manos.














Etiología


Es producido por Erysipelothrix insidiosa, agente responsable del mal rojo del cerdo y que puede infectar a otros muchos animales terrestres y acuáticos.














Manifestaciones clínicas


Casi siempre aparece en profesionales que manejan productos animales. Suele estar precedido por algún traumatismo en las manos, y tiene un período de incubación de 2-6 días. Puede iniciarse con fiebre, por lo general no muy elevada, seguida por lesiones en el dorso de la mano y, a veces, en el antebrazo, de aspecto similar a la erisipela, pero menos inflamatorias, que forman una o varias placas (fig. 3-6). Las lesiones pueden aparecer también en otros puntos, dependiendo del lugar de inoculación.
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Figura 3-6 Erisipeloide en el dedo de un ganadero.




















Diagnóstico y diagnóstico diferencial


El diagnóstico debe ser clínico, ya que resulta difícil cultivar el agente causal a partir de las lesiones. Debe diferenciarse de la erisipela y de una dermatitis por contacto.














Pronóstico


No suelen existir complicaciones, e incluso sin tratamiento la enfermedad remite en 1 o 2 semanas. No obstante, se han descrito evoluciones crónicas, recurrencias y complicaciones viscerales, sobre todo endocarditis.














Tratamiento


Es electiva la penicilina. Puede emplearse penicilina benzatina (en dosis única), penicilina procaína o ampicilina y, como alternativas, cefalosporinas y eritromicina.


























Eritrasma













Concepto


Es una infección cutánea superficial por corinebacterias.














Etiología


El agente causal es Corynebacterium minutisimum.














Manifestaciones clínicas


Aparece en adultos, con mayor incidencia en los varones. Produce placas marronáceas, ligeramente descamativas y bien delimitadas, en las axilas y las ingles (fig. 3-7). Con menor frecuencia, puede observarse en otros pliegues, incluidos los interdigitales.
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Figura 3-7 Imagen típica de eritrasma en la axila.




















Diagnóstico y diagnóstico diferencial


El aspecto clínico es característico, y con luz de Wood las lesiones fluorescen en color rojo. Debe diferenciarse de la tinea cruris.














Pronóstico


Solo plantea problemas de tipo estético.














Tratamiento


La aplicación tópica de antifúngicos azólicos suele ser efectiva. En casos muy extensos o resistentes se recomienda tratamiento con eritromicina oral durante 10 días.


























Queratólisis punctata














Concepto


También conocida como queratólisis plantar sulcatum, es una infección superficial de la capa córnea de las plantas, habitualmente asociada con hiperhidrosis.














Etiología


Se han implicado diversos agentes, como Corynebacterium, Streptomyces y Dermatophilus congolensis.














Manifestaciones clínicas


Es más frecuente en los varones adolescentes o adultos. Prácticamente, siempre se asocia con intensa hiperhidrosis. Las lesiones se circunscriben a la superficie plantar, y son más intensas en los dedos y en la parte anterior del pie. La superficie del epitelio aparece tumefacta y muestra erosiones y defectos redondeados, de pocos milímetros de diámetro, en la capa córnea (fig. 3-8). Suele existir mal olor intenso.
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Figura 3-8 Queratólisis punctata.




















Diagnóstico y diagnóstico diferencial


Debe distinguirse de la hiperhidrosis no complicada, de la maceración por calzado no transpirable y de la tinea pedis.














Pronóstico


No reviste gravedad, pero la hiperhidrosis asociada y el mal olor suelen resultar muy molestos para el paciente.














Tratamiento


Es aconsejable tratar simultáneamente la hiperhidrosis con cloruro de aluminio hexahidratado y añadir un antifúngico azólico tópico. Otras alternativas son el ácido undecilénico y el ácido fusídico.


























Carbunco













Concepto


Es una enfermedad aguda y grave producida por Bacillus anthracis, que afecta a la piel y, en ocasiones, a otros órganos. En inglés es denominada anthrax, mientras que el ántrax estafilocócico recibe el nombre de carbuncle, lo que origina frecuentes confusiones terminológicas.














Etiología


Bacillus anthracis es un microorganismo grampositivo y encapsulado. Infecta sobre todo a animales herbívoros, que contraen la enfermedad por ingesta de esporas, las cuales pueden permanecer viables en el suelo o en productos contaminados durante más de 20 años.


El hombre suele contagiarse por inoculación cutánea, favorecida por heridas o lesiones previas, y únicamente de forma excepcional por inhalación o ingesta de esporas. La fuente de contagio son animales vivos, productos animales o el suelo contaminado, y los profesionales en contacto con ellos son los que tienen mayor riesgo. En España, la incidencia actual del carbunco es muy baja.














Manifestaciones clínicas


El período de incubación es de 1-7 días. Las lesiones suelen localizarse en zonas descubiertas y ser únicas. Se inician con una pápula eritematosa, que evoluciona a una ampolla y más tarde a una costra hemorrágica, rodeada de una zona eritematosa y edematosa, que puede alcanzar gran tamaño y ser la manifestación predominante. Se acompaña de linfadenitis regional.


Si no se trata, al cabo de 4-5 días suelen aparecer fiebre y otras manifestaciones sépticas, de intensidad variable. Lo más habitual es la remisión espontánea en 1-2 semanas, pero puede haber un agravamiento progresivo y un curso letal.














Diagnóstico y diagnóstico diferencial


La tinción de Gram de una extensión y el cultivo son la base para confirmar el diagnóstico. El diagnóstico diferencial incluye el ántrax, la esporotricosis y la mancha negra de la fiebre botonosa.














Pronóstico


Es una enfermedad grave. Sin tratamiento, la mortalidad alcanza el 20%, pero es prácticamente nula en las formas cutáneas tratadas correctamente, por lo que el diagnóstico precoz es esencial. Las formas sistémicas tienen una mortalidad aún mayor y las debidas a inhalación de esporas suelen seguir un curso fulminante.


Las lesiones cutáneas originan cicatrices permanentes.














Tratamiento


El tratamiento de elección es la penicilina, que se debe administrar por vía intramuscular o intravenosa, dependiendo de la gravedad. Cuando el cuadro tóxico es intenso o existe afección respiratoria, es precisa la administración de corticoides y el tratamiento en una unidad de vigilancia intensiva.


























Infecciones cutáneas por Pseudomonas










Foliculitis por Pseudomonas




Concepto





La foliculitis por Pseudomonas es un proceso de escasa gravedad, pero cuya frecuencia parece haber aumentado en los últimos años, posiblemente por su mejor conocimiento.








Etiología


El agente causal es Pseudomonas aeruginosa. El contagio suele producirse a partir de agua contaminada, en especial en piscinas, pozos termales, jacuzzis y otros tipos de baño con agua caliente. La cloración insuficiente, con concentraciones de cloro libre menores de 0,5 mg/l, permite la proliferación de Pseudomonas. Es habitual la presentación en pequeñas epidemias.














Manifestaciones clínicas


El período de incubación oscila entre unas horas y 2 días. Se presenta con pápulas y pústulas foliculares (fig. 3-9), acompañadas de prurito intenso. Las localizaciones más habituales son el tronco y las extremidades inferiores.
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Figura 3-9 Foliculitis por Pseudomonas.




















Diagnóstico


La sospecha clínica es esencial para el diagnóstico, y es muy valorable que la foliculitis vaya acompañada de prurito. El cultivo a partir de las lesiones puede resultar difícil. Debe diferenciarse de otros tipos de foliculitis.














Tratamiento


No suele requerir tratamiento, ya que tiende a involucionar de forma espontánea en 8-10 días. Puede efectuarse un tratamiento tópico con ácido acético al 1% o sulfadiazina argéntica. Es conveniente tratar de localizar el punto de contagio para realizar una cloración adecuada del agua.





















Foliculitis por gramnegativos



Concepto





Aunque en sentido amplio comprende todas las infecciones foliculares por gramnegativos, este nombre suele reservarse para aquellas que surgen como complicación del tratamiento del acné con antibióticos, durante períodos prolongados.








Etiología


Los agentes etiológicos son múltiples, incluyendo Pseudomonas sp., Proteus sp., Klebsiella sp. y E. coli. El origen de los microorganismos suele ser el propio paciente, produciéndose una colonización del folículo pilosebáceo desde la boca o el oído.














Manifestaciones clínicas


Se presenta casi siempre como una agudización del acné, con un brote pustuloso limitado a la cara.














Pronóstico


Responde bien al tratamiento, pero puede seguir un curso prolongado si no se alcanza un diagnóstico y se mantiene el tratamiento antibiótico del desencadenante.














Tratamiento


Debe suspenderse el tratamiento antibiótico previo. En ocasiones, responde bien a ampicilina o amoxicilina y, en otras, es necesario un tratamiento con isotretinoína oral.





















Ectima gangrenoso



Concepto





Lesiones cutáneas necróticas debidas a infección por Pseudomonas y, en general, asociadas con sepsis por este microorganismo.








Etiología


Pseudomonas aeruginosa es el agente etiológico más habitual. La mayoría de los casos se producen en el curso de una sepsis por Pseudomonas de cualquier origen, aunque se han descrito lesiones cutáneas aisladas. La piel puede ser el punto de inicio de la infección, tanto en los casos con sepsis como en los localizados.














Manifestaciones clínicas


Es más frecuente en pacientes con inmunodeficiencias o enfermedades generales graves, pero puede presentarse en personas sanas. El número de lesiones es muy variable y, a veces, son únicas. Se inician como una ampolla hemorrágica, que evoluciona hacia una úlcera de aproximadamente 1-2 cm de diámetro, rodeada de un halo eritematoso. También pueden existir lesiones nodulares acompañantes.














Diagnóstico y diagnóstico diferencial


El diagnóstico se confirma por tinciones y cultivos del exudado de las lesiones y por hemocultivos. Otras bacterias, fundamentalmente gramnegativas y algunos hongos y virus, pueden provocar lesiones similares.














Pronóstico


Está determinado por el cuadro séptico, que condiciona una alta mortalidad. Las lesiones cutáneas suelen originar cicatrices persistentes.














Tratamiento


La ceftazidima intravenosa se considera el antibiótico de elección hasta disponer del antibiograma.




















Otras infecciones por Pseudomonas



Las onixis por Pseudomonas se caracterizan por producir una coloración verdosa o negruzca de la lámina ungueal muy persistente, debida a la acumulación de piocianina, un pigmento bacteriano.


En condiciones de oclusión o intensa humedad y maceración pueden producirse infecciones de los espacios interdigitales de los pies que, en ocasiones, originan una coloración verdosa. Es frecuente la asociación con infección por Candida sp.


La celulitis gangrenosa es más frecuente en pacientes debilitados e inmunodeficientes, y produce úlceras similares a las escaras por decúbito, pero no localizadas necesariamente en las zonas de presión.
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Mujer española de 58 años y ama de casa, con antecedentes de obesidad, diabetes mellitus tipo 2, linfedema crónico e hipertensión. Consulta por la aparición brusca de un cuadro febril con escalofríos y una placa eritematosa de bordes difusos, caliente y dolorosa en el miembro inferior izquierdo (fig. eC3-1) y sobre la que a las 24-48 horas de evolución aparecen lesiones ampollares. Refería haber sido tratada una semana antes por una infección por una tiña interdigital de los dedos de los pies.
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Figura eC3-1








1. ¿Cuál es el diagnóstico más probable?




a. Ectima


b. Tiña incógnita


c. Eritrasma


d. Eccema de contacto


e. Celulitis








Correcta: e. La aparición brusca de un cuadro febril con escalofríos y lesiones cutáneas debe sugerir de inmediato un origen infeccioso, por lo que el eccema de contacto podría descartarse de forma inmediata. La tiña incógnita es siempre un cuadro de meses de evolución causado por el tratamiento incorrecto de una tiña. La aparición brusca de la lesión y la falta de cuadro clínico previo la descartan. El eritrasma es una infección muy superficial de la piel por Corynebacterium minutisimum, que cursa sin fiebre ni alteración del estado general y afecta a las zonas de pliegues. El ectima es una infección estreptocócica de la dermis superficial que se inicia por una o escasas lesiones ampollares y pustulosas que evolucionan a la formación de úlceras irregulares que se cubren de costras secas. No suele cursar con fiebre ni alteración del estado general. El diagnóstico más probable es el de celulitis, por su presentación aguda, las características morfológicas de la lesión cutánea, la fiebre acompañante y el antecedente de tiña del pie que puede haber originado la puerta de entrada.




2. ¿ En qué se basa el diagnóstico?




a. Es fundamentalmente clínico


b. En los hallazgos histopatológicos de la biopsia de la lesión


c. Iluminación de la lesión con luz de Wood


d. Estudios serológicos


e. Aspiración y cultivo de fluido tisular








Correcta: a. La celulitis es una infección aguda de la dermis profunda y tejido celular subcutáneo que puede ser causada por diversos gérmenes; entre los cuales, con mucho, los más frecuentes son estreptococos beta-hemolíticos del grupo A. En general, las bacterias están presentes en el tejido afectado en muy escasa cantidad, por lo que su cultivo a partir de material de biopsia, aspiración con aguja o incluso a partir del líquido de una ampolla o de un frotis de la posible puerta de entrada suele ser muy poco rentable con positividades que no superan el 25%. Por tanto, no se recomiendan de forma rutinaria. Por otro lado, los estudios serológicos pueden ser de ayuda en algún caso, pero no en general. Un título inicial elevado puede ser sugestivo, sobre todo si lleva varios días de evolución, pero solo el estudio de dos muestras separadas por un intervalo de 15 días es realmente de ayuda. Sin embargo, no debe olvidarse que el uso precoz de antibióticos puede limitar la respuesta de anticuerpos. La exploración de la lesión con luz de Wood no aporta ningún dato de interés en las infecciones bacterianas profundas. Finalmente, la biopsia cutánea no aporta ningún dato de interés para el diagnóstico, y para lo único que podría servir sería para descartar dermatosis inflamatorias no infecciosas. Por tanto, el diagnóstico se basará fundamentalmente en la clínica.




3. ¿ Cuál de los siguientes tratamientos prescribiría a esta paciente?




a. Desbridamiento quirúrgico


b. Mupirocina tópica


c. Antibióticos betalactámicos


d. Ceftriaxona


e. Sulfacetamina sódica








Correcta: c. Dado que la mayoría de los casos de celulitis/erisipelas son causados por estreptococos y S. aureus, en general, elegiremos antibióticos betalactámicos con actividad contra S. aureus productor de penicilasa. Si el cuadro es diagnosticado en una fase inicial, la persona es inmunocompetente y no hay síntomas sistémicos, puede administrarse por vía oral. En caso contrario es mejor iniciar el tratamiento por vía parenteral. Elegiremos la ceftriaxona en casos de erisipela periorbitaria en niños, ya que generalmente está causada por H. influenzae.




4. ¿Cuál de las siguientes afirmaciones es cierta en relación con la celulitis/erisipela?




a. Todas son de origen estreptocócico o estafilocócico


b. Las pruebas de laboratorio son muy rentables para el diagnóstico


c. El número de microorganismos infectantes es muy alto


d. La localización más frecuente es en las piernas


e. Solo requiere tratamiento tópico.








Correcta: d. Las celulitis son infecciones de la dermis profunda y tejido celular subcutáneo que pueden ser causadas por diversos gérmenes, entre los cuales los más frecuentes son los estreptococos y estafilococos. La distinción entre erisipela y celulitis no tiene sentido, si bien durante un tiempo se ha reservado el término erisipela para las celulitis superficiales, es decir, aquellas que afectaban a la parte superficial del subcutis y la zona profunda de la dermis. Sea cual sea al agente etiológico, el número de agentes infectantes es escaso, por lo que los cultivos suelen ser poco rentables. Ello ha llevado a sugerir que las celulitis deben interpretarse más como una reacción a citocinas y superantígenos bacterianos que una infección tisular masiva. La localización más frecuente es en las piernas (50%), y a menudo surgen a partir de la penetración del germen por puertas de entrada representadas por pequeños focos de tiña interdigital. Le siguen en frecuencia las localizadas en la cara.











Autoevaluación







1. ¿Cuál de las siguientes infecciones cutáneas está producida por Corynebacterium?




a. Erisipeloide


b. Escarlatina


c. Eritrasma


d. Carbunco


e. Ectima gangrenoso








Correcta: c. El eritrasma es una infección cutánea superficial cuyo agente causal es Corynebacterium minutisimum. Es característica de la enfermedad la fluorescencia color rojo coral de las lesiones al ser iluminadas con luz de Wood.




2. ¿Cuál de las siguientes enfermedades suele tener un origen profesional?




a. Síndrome del shock tóxico


b. Erisipeloide


c. Impétigo


d. Foliculitis por Pseudomonas


e. Erisipela








Correcta: b. El erisipeloide es una enfermedad infecciosa que suele tener origen profesional. Esta causada por Erysipelothrix insidiosa, agente responsable del mal rojo del cerdo y que puede infectar a otros animales terrestres y marinos. La mayoría de los casos aparecen en manipuladores de alimentos que trabajan con carnes de estos animales.




3. En relación con la queratólisis punctata, es falso que:




a. Se trata de una infección superficial de la capa córnea


b. Suele asociarse a hiperhidrosis plantar


c. Entre los agentes causales se encuentran Corynebacterium sp.


d. El tratamiento de elección es la penicilina


e. Debe realizarse el diagnóstico diferencial con la tinea pedis








Correcta: d. La queratólisis punctata es una infección de la capa córnea de la piel de las plantas, normalmente asociada a hiperhidrosis de la zona. Se aconseja tratar simultáneamente la hiperhidrosis con cloruro de aluminio hexahidratado y añadir un antifúngico azólico tópico.
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Figura e3-1 A y B Impétigo. Las lesiones inicialmente ampollares (A) evolucionan a pústulas que, tras romperse, liberan el contenido y forman costras melicéricas (B).
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Figura e3-2 Costras melicéricas sobre lesiones eccematosas (impetiginización).
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Figura e3-3 Ectima. Las lesiones suelen ser úlceras solitarias o escasas en número.
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Figura e3-4 Celulitis. Placa eritematosa y caliente. Se observa una solución de continuidad cutánea que ha servido de puerta de entrada.
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Figura e3-5 Linfedema crónico. Brotes repetidos de celulitis en una extremidad pueden llegar a comprometer el drenaje linfático y desarrollar un linfedema crónico.
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Figura e3-6 Celulitis perianal estreptocócica. Es una forma especial de celulitis en el lactante que causa gran dolor en la defecación y que no debe confundirse con el eritema del pañal.
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Figura e3-7 Fascitis necrosante. Es un cuadro clínico de extrema gravedad que requiere ingreso hospitalario, tratamiento antibiótico y desbridamiento quirúrgico amplio.
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Figura e3-8 Furúnculo. Nódulo inflamatorio con orificio necrótico central.
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Figura e3-9 Ectima gangrenoso. Se inicia como una ampolla hemorrágica que evoluciona hacia una úlcera necrótica. En general aparece asociado a sepsis por Pseudomonas.
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Figura e3-10 Infección de los espacios interdigitales por Pseudomonas. Ocurre en condiciones de oclusión, intensa humedad y maceración.
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Figura e3-11 Onixis por Pseudomonas. Es característico el color verdoso o negruzco de la lámina por acúmulo de piocianina, un pigmento bacteriano.




























Capítulo 4


Infecciones por micobacterias


Eduardo Fonseca Capdevila













Tuberculosis cutáneas













Concepto


La tuberculosis cutánea es la infección de la piel por Mycobacterium tuberculosis o bacilo de Koch. Las infecciones por Mycobacterium bovis, causante de la tuberculosis bovina, se incluyen dentro de la tuberculosis en el hombre, pero son excepcionales en la piel. En la actualidad, la tuberculosis cutánea es infrecuente en España.














Etiopatogenia


La infección cutánea por M. tuberculosis puede producirse por inoculación en un individuo que no haya tenido contacto previo con este microorganismo (tuberculosis cutánea primaria), llegar a la piel desde otros órganos infectados por vía hemática, linfática, contigüidad o a través de secreciones, o bien puede estar causada por inoculación en individuos con antecedentes de tuberculosis (tuberculosis cutáneas secundarias).


El hecho de ser una infección primaria o secundaria, el modo en que el bacilo tuberculoso llega a la piel y la respuesta inmunológica condicionan la forma clínica que desarrollará el paciente.


La tuberculosis, en general, es más frecuente en la raza negra, en las situaciones de hacinamiento, pobreza y malnutrición, y en los niños, los adolescentes y los adultos jóvenes. Sin embargo, la forma clínica más habitual de tuberculosis cutánea en la actualidad en España, el lupus tuberculoso, suele aparecer en edades medianas o avanzadas.


Las inmunodeficiencias que alteran la respuesta celular, como la asociada con el VIH y con el tratamiento con corticoides, facilitan las formas graves y resistentes. Sin embargo, en relación con la tuberculosis cutánea, su importancia principal radica en incrementar el riesgo de desarrollar infecciones diseminadas (tuberculosis miliar). Los tratamientos con fármacos anti-factor de necrosis tumoral son una nueva causa favorecedora de tuberculosis grave y diseminada.














Anatomía patológica


El hallazgo histopatológico habitual en todas las formas clínicas de tuberculosis cutánea son los granulomas tuberculoides, formados por células macrofágicas, con morfología de células epitelioides y células gigantes de tipo Langhans. Alrededor del granuloma se forma una corona linfocitaria, y en su interior puede producirse necrosis caseosa. En ocasiones, y en especial en las lesiones iniciales y en los individuos con respuesta inmunitaria muy deteriorada, el aspecto histológico puede ser menos característico, con infiltrados difusos de células epitelioides o mixtos y, a veces, con abundantes polimorfonucleares neutrófilos.


En la tuberculosis cutánea suele ser difícil demostrar, en los cortes histológicos, el agente causal con tinciones para bacilos ácido-alcohol resistentes (Ziehl-Neelsen) o técnicas de inmunofluorescencia. Mediante técnicas de biología molecular, como la reacción en cadena de la polimerasa (PCR), puede detectarse material genético de M. tuberculosis.














Manifestaciones clínicas








Tuberculosis primaria cutánea


Recibe también el nombre de chancro tuberculoso y de complejo primario tuberculoso cutáneo. Es una infección cutánea por M. tuberculosis en individuos sin inmunidad previa para este microorganismo. La penetración del agente infeccioso suele ser por traumatismo o pinchazo, o a través de soluciones de continuidad en la piel o en las mucosas. Es muy infrecuente, y suele observarse en los niños.


Las localizaciones más comunes son la piel de las zonas expuestas y las mucosas oral, ocular y genital. La lesión inicial es una erosión o úlcera de características inespecíficas acompañada de una adenopatía regional, que aparece de 3 a 6 semanas más tarde, y puede fistulizarse y eliminar material caseoso.


La intradermorreacción de Mantoux es inicialmente negativa, y en el curso de la evolución se hace positiva. Esta transformación puede coincidir con la aparición de un eritema nudoso.


La evolución espontánea es hacia la curación en unos meses.














Tuberculosis miliar cutánea


Es debida a una diseminación hematógena de la infección desde un foco visceral y, muy raras veces, cutáneo. En la mayoría de los casos, tiene lugar en el curso de una tuberculosis secundaria, pero también puede complicar una primoinfección.


Puede aparecer en personas inmunocompetentes, sobre todo en niños, en ocasiones tras infecciones exantemáticas, pero en la actualidad es más frecuente en inmunodeficientes.


El paciente presenta fiebre elevada, grave alteración del estado general y signos de afectación multiorgánica. Las lesiones cutáneas son pápulas rojas, brillantes, a veces purpúricas, pústulas, nódulos, úlceras y abscesos.


Pese a tratarse de una tuberculosis secundaria, la prueba de Mantoux puede ser negativa debido a la mala respuesta inmunológica.














Escrofulodermia


Es debida a la extensión a la piel por fistulización de una infección tuberculosa subyacente, en general una adenitis. Puede ocurrir a cualquier edad, y la localización más frecuente es la cervical. Las lesiones consisten en uno o varios trayectos fistulosos, que pueden estar comunicados y por los que se libera material caseoso (fig. 4-1). En los bordes de las fístulas pueden formarse mamelones y masas granulomatosas. Provoca una reacción fibrótica-cicatrizal intensa y son frecuentes la calcificación y las cicatrices estrelladas permanentes.
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Figura 4-1 Tuberculosis cutánea. Escrofulodermia.




















Tuberculosis gomosa


Son lesiones similares a la escrofulodermia, pero sin una lesión tuberculosa subyacente demostrable. La diseminación a la piel se produce por vía hematógena.














Tuberculosis ulcerosa de las mucosas


También conocida como tuberculosis cutis orificialis. Está causada por autoinoculación en las mucosas o en la piel de alrededor de los orificios corporales en pacientes con tuberculosis visceral que eliminan gran cantidad de bacilos con las secreciones.


Las lesiones son ulceraciones de 1 a 2 cm de diámetro, sin tendencia a cicatrizar durante meses, y resultan favorecidas por erosiones previas.














Tuberculosis verrugosa


Es debida a la inoculación en la piel de M. tuberculosis en sujetos con antecedentes de infección tuberculosa previa y buena respuesta inmunológica. Era frecuente en profesionales que practicaban autopsias o disecciones, lo que motivó nombres como verruga del anatomista o verruga necrogénica.


En la actualidad es muy infrecuente. Puede presentarse como enfermedad profesional, producida por M. bovis, en ganaderos o manipuladores de productos animales contaminados.


La localización habitual es en las manos, donde se manifiesta como una pápula hiperqueratósica, rodeada de un halo inflamatorio. Evoluciona hacia una placa verrugosa, sobre la que pueden aparecer fenómenos cicatrizales.














Lupus tuberculoso


El lupus tuberculoso o lupus vulgar es la forma más frecuente de tuberculosis cutánea en la actualidad. Tradicionalmente, se ha admitido que la llegada del bacilo a la piel se produce por vía hemática, en cuyo caso las lesiones pueden ser múltiples, linfáticas o de contigüidad, pero también es probable que pueda ser debido a inoculación exógena.


Es más frecuente en las mujeres, y en edades medias o avanzadas de la vida. La localización preferente es en la cara, sobre todo en la nariz, las mejillas y los lóbulos auriculares; siguen en frecuencia el cuello y las extremidades, y es excepcional en el tronco.


La lesión se inicia como una mácula o máculo-pápula de color marrón-rojizo y consistencia gelatinosa. Al presionarla con un cristal pueden apreciarse pequeños elementos de alrededor de 1 mm de diámetro, de color rosado-amarillento, que se denominan lupomas y están formados por varios granulomas tuberculoides agrupados.


La evolución de la lesión es muy lenta. Tiende a formar placas extensas, infiltradas (fig. 4-2), con fenómenos descamativos, úlceras y cicatrices en su superficie y crecimiento por los bordes, que puede prolongarse durante décadas. Las cicatrices residuales son inestéticas y condicionan un riesgo elevado de desarrollar carcinomas epidermoides sobre ellas.
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Figura 4-2 Tuberculosis cutánea. Lupus tuberculoso.


























Diagnóstico


La baja incidencia de las tuberculosis cutáneas motiva que el diagnóstico clínico sea difícil para la mayoría de los médicos, que carecen de experiencia para reconocerlas.


Los antecedentes familiares o personales de tuberculosis, la positividad de la prueba de Mantoux, así como de aquellas que demuestran producción de interferón gamma por los linfocitos T en las infecciones por M. tuberculosis (IGRA, del inglés Interferon Gamma Release Assays), y la presencia de granulomas tuberculoides o de bacilos ácido-alcohol resistentes en la biopsia son datos que apoyan el diagnóstico, pero ninguno de ellos es definitivo ni constante.


La confirmación del diagnóstico debe realizarse por el cultivo de M. tuberculosis en medios adecuados (Löwenstein-Jensen) y su identificación en el laboratorio. La demostración de material genético de M. tuberculosis mediante la técnica PCR tiene una alta sensibilidad, pero produce frecuentes falsos positivos.


El diagnóstico de una tuberculosis cutánea hace obligatorio descartar la coexistencia de una tuberculosis visceral, así como un estudio de las personas que conviven con el paciente.














Diagnóstico diferencial


Debe establecerse con otras enfermedades granulomatosas de la piel, entre las cuales se encuentran la lepra, las infecciones por micobacterias atípicas, la sarcoidosis, la sífilis, las reacciones por cuerpos extraños o estructuras queratinizadas, las micosis profundas y los linfomas.


En todas ellas, tanto la clínica como la histopatología pueden resultar engañosas, y solo el cultivo y la identificación de M. tuberculosis son concluyentes. Cuando no resulta posible, la respuesta al tratamiento tuberculostático es otro dato que se puede valorar.














Pronóstico


En las tuberculosis cutáneas asociadas con tuberculosis visceral el pronóstico está determinado por esta última. La tuberculosis cutánea primaria tiende a una regresión espontánea en las personas inmunocompetentes, y el resto de las infecciones tuberculosas cutáneas suele tener un curso muy crónico y originar importantes secuelas cicatrizales, si no se instaura tratamiento específico. Una vez curada la infección, persiste el riesgo de aparición de carcinomas sobre las cicatrices.














Tratamiento


Debe realizarse con tres fármacos tuberculostáticos por vía oral y durante un mínimo de 6 a 9 meses. La pauta más empleada incluye isoniazida (5 mg/kg/día, máximo 300 mg/día), rifampicina (10 mg/kg/día, máximo 600 mg al día) y etambutol (15 mg/día, máximo 2,5 g/día) o pirazinamida (25 mg/kg/día, máximo 2 g al día). Los tres fármacos se administran durante los primeros 3 meses y, a continuación, se mantienen la isoniazida y la rifampicina hasta completar 9 meses. Existe poca experiencia con pautas de 6 meses o más cortas. En infecciones por M. bovis se debe emplear siempre etambutol, en lugar de pirazinamida.














Tubercúlides


El concepto de tubercúlides hace referencia a lesiones cutáneas causadas por una reacción de hipersensibilidad a M. tuberculosis, sin que este microorganismo pueda ser cultivado a partir de ellas. Algunos estudios recientes han demostrado material genético de M. tuberculosis en las lesiones de tubercúlides.


Las entidades incluidas en este concepto han ido reduciéndose y, en la actualidad, solo suelen aceptarse como tales algunas erupciones micropapulosas (liquen scrofulosorum), papulonecróticas (tubercúlides papulonecróticas) y nodulares (vasculitis nodular-eritema indurado de Bazin) (fig. 4-3).
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Figura 4-3 Eritema indurado de Bazin (vasculitis nodular).
































Lepra













Concepto


La lepra es una enfermedad infecciosa crónica causada por Mycobacterium leprae o bacilo de Hansen.














Etiopatogenia


Se adquiere por contagio exclusivamente a partir del hombre, y requiere un contacto íntimo y prolongado. El contagio suele producirse en la infancia y resulta favorecido por condiciones de hacinamiento, falta de higiene y malnutrición. La vía de transmisión no está totalmente aclarada, pero se admite que la fundamental es la vía aérea, a través de la mucosa nasal, aunque también es posible a través de la piel. No se ha demostrado la transmisión intraútero.


Tan solo el 3-6% de los contactos familiares con pacientes de lepra desarrollan la enfermedad, para lo que resulta decisiva la respuesta inmunológica celular del individuo, al igual que para determinar la forma clínica. También existen numerosas infecciones subclínicas, solamente detectables por técnicas de laboratorio (fig. 4-4).
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Figura 4-4 Patogenia y clasificación de la lepra.








En España se considera una enfermedad en vías de extinción, y solo se producen algunos nuevos casos muy esporádicos en las zonas del Sur y Levante. También debe tenerse en cuenta como enfermedad importada, sobre todo en pacientes de África, Asia y Sudamérica.


Los principales órganos afectados son la piel y el sistema nervioso periférico. Se distinguen una forma clínica inicial (lepra indeterminada), dos formas polares estables (lepra tuberculoide y lepra lepromatosa) y una forma intermedia e inestable (lepra dimorfa o borderline), dentro de la que pueden diferenciarse varios subtipos (fig. 4-4).














Anatomía patológica


La lepra indeterminada muestra infiltrados linfohistiocitarios perivasculares, perianexiales y perineurales. En ocasiones, mediante la técnica de Ziehl-Neelsen pueden evidenciarse bacilos en los fascículos nerviosos.


En la lepra tuberculoide se observan granulomas tuberculoides, que llegan hasta el límite dermoepidérmico y están formados por células epitelioides, con ocasionales células gigantes tipo Langhans y rodeados por abundantes linfocitos. Alrededor de los nervios dérmicos puede observarse un infiltrado, con formación de granulomas tuberculoides, que lleva a su destrucción. Habitualmente no pueden mostrarse los bacilos.


En la lepra lepromatosa existe un infiltrado dérmico, que puede extenderse al tejido celular subcutáneo, pero que siempre respeta una fina banda de la dermis papilar entre la epidermis y la dermis afectada (banda de Unna). En lesiones evolucionadas, los histiocitos tienen un citoplasma vacuolizado, y en su interior se observan abundantes bacilos con la técnica de Ziehl-Neelsen (células de Virchow o células de la lepra). También pueden observarse cúmulos intracitoplasmáticos de bacilos degenerados, denominados globis.


Los bacilos pueden observarse, además, en el citoplasma de las células endoteliales, en los nervios dérmicos y en las células epiteliales de los folículos pilosos.


Las leprorreacciones, con excepción de la de reversión de tipo I, tienen como base histopatológica una vasculitis leucocitoclástica, en general, de vasos de pequeño calibre.














Manifestaciones clínicas








Lepra indeterminada (LI)


Es la forma de comienzo en todos los pacientes. Suele aparecer en la infancia o en la adolescencia, y puede evolucionar hacia la curación o hacia cualquiera de las otras formas clínicas.


Las lesiones son máculas hipocrómicas o eritematosas, en el 80% de los casos únicas, de bordes mal definidos, y que suelen localizarse en la cara, las nalgas o las extremidades. Su principal característica es la hipoestesia térmica o dolorosa.














Lepra tuberculoide (LT)


Es una forma polar y estable, con muy poca cantidad de bacilos (paucibacilar), debido a que existe una fuerte respuesta inmunitaria celular, que destruye los bacilos por medio de la formación de granulomas tuberculoides.


Las lesiones cutáneas características son placas geográficas, eritematosas o violáceas, de bordes bien delimitados y sobreelevados, con tendencia a la curación central (fig. 4-5). Suelen ser escasas en número, con distribución asimétrica, y predominan en la cara, el tronco, los glúteos y los muslos. Otras lesiones posibles son máculas eritematosas e hipocrómicas, y en los niños, nódulos.
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Figura 4-5 Lepra tuberculoide.




















Lepra lepromatosa (LL)


También se trata de una forma polar estable, pero, sin embargo, en ella la respuesta celular inmunitaria no es capaz de destruir los bacilos, que son muy abundantes (multibacilar).


Las lesiones cutáneas son numerosas, simétricas y de morfología variada. Las más características y definitorias son los lepromas, consistentes en formaciones nodulares o infiltradas. Las localizaciones preferentes son la cara, el tronco y las zonas distales de las extremidades. La presencia de múltiples lepromas faciales origina la denominada facies leonina. Puede ir acompañada de hiperpigmentación.


También pueden aparecer lesiones maculosas eritematosas, hipocrómicas o hiperpigmentadas, infiltración cutánea difusa o localizada y alopecia, trastornos de la sudación y onicodistrofias. La alopecia de cola de cejas es un dato de gran valor diagnóstico.


La lepra histioide, con lesiones nodulares clínicas e histológicamente similares a dermatofibromas, y la lepra de Lucio y Alvarado, con infiltración cutánea difusa, son variedades clínicas peculiares de la lepra lepromatosa.














Lepra dimorfa o borderline (LD o LB)


Es una forma intermedia e inestable entre las dos formas polares (tuberculoide y lepromatosa). Dentro de ella pueden distinguirse varios subtipos, según su proximidad a alguno de los extremos del espectro: borderline tuberculoide (BT), borderline borderline (BB) y borderline lepromatosa (BL). Las lesiones cutáneas oscilan desde máculas y placas –más numerosas y de bordes más difusos que en la lepra tuberculoide– en la lepra BT, hasta pápulas infiltradas en la lepra BL (fig. 4-6).
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Figura 4-6 Lepra dimorfa.




















Leprorreacciones


Son episodios agudos dentro del curso crónico de la lepra, debidos a variaciones en la situación inmunológica, que rompen el equilibrio entre el agente infeccioso y el organismo. No aparecen en la lepra indeterminada, son excepcionales en la lepra tuberculoide y aumentan en frecuencia y gravedad a medida que la enfermedad se aproxima al polo lepromatoso.


Se observan en pacientes tratados, sobre todo con sulfona y rifampicina, y pueden ser desencadenadas por factores intercurrentes, como enfermedades febriles, embarazo, parto, menstruación o estrés.








Leprorreacciones de tipo I


Se producen en la lepra dimorfa (BB y BT). Las reacciones de reversión (reversal reactions) son debidas a un incremento de la respuesta celular, y causan acercamiento hacia el polo tuberculoide. En cambio, las reacciones de agravamiento (downgrading reactions) son similares a las de tipo II, con aproximación al polo lepromatoso.














Leprorreacciones de tipo II


Son reacciones por inmunocomplejos, que acompañan a fenómenos de diseminación bacilar. En general, aparecen como episodios múltiples, de 15-30 días de evolución.


El cuadro clínico se caracteriza por fiebre, malestar general, artralgias, mialgias, neuralgias y lesiones cutáneas en forma de nódulos (eritema nudoso leproso), eritema polimorfo o úlceras necróticas (fig. 4-7).
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Figura 4-7 Lepra lepromatosa. Leprorreacción con ulceración necrótica.


























Trastornos tróficos


Son de origen multifactorial, debidos a la alteración neurológica, cicatrices de las lesiones y las leprorreacciones, traumatismos, quemaduras, etc. En muchos casos, suponen un trastorno importante, aunque se logre la curación de la infección.


Consisten en úlceras, deformidades, osteólisis acral, osteoartritis, anquilosis, hiperqueratosis, xerosis, trastornos de la pigmentación, atrofia, alopecia, anhidrosis y anoniquia u onicodistrofias. El mal perforante plantar es una forma frecuente de presentación de estos trastornos.














Manifestaciones neurológicas


Son debidas a la afectación del sistema nervioso periférico, y pueden ser el primer síntoma de la enfermedad. Aparecen en todas las formas de lepra, pero son más precoces e intensas en la lepra tuberculoide. Los nervios más afectados son el facial, el cubital, el mediano y los ciático-poplíteos externo e interno.


El hallazgo clínico más importante para el diagnóstico son los trastornos de la sensibilidad. La sensibilidad superficial se afecta de forma más precoz e intensa que la profunda. La sensibilidad térmica es la primera en alterarse, seguida, por este orden, de la dolorosa y la táctil. Las zonas más afectadas son aquellas en las que existen lesiones cutáneas y las partes acras de las extremidades.


El engrosamiento de los nervios puede llegar a ser detectado visualmente o por palpación, en especial el del auricular del cuello, el cubital, el mediano y el ciático-poplíteo externo, y provocar síntomas compresivos (por ejemplo, síndrome del túnel carpiano).


Otras consecuencias de la participación neurológica son parestesias, neuralgias, parálisis, atrofias musculares, contracturas y abolición de reflejos superficiales.














Afectación de otros órganos


La mayoría de los órganos pueden afectarse en el curso de la infección lepromatosa, con algunas excepciones, como el sistema nervioso central, el pulmón y los ovarios. Sin embargo, su frecuencia e importancia es mucho menor que la de las lesiones cutáneas y nerviosas.


Entre las más habituales se encuentran las lesiones oculares (conjuntivitis, queratitis, iridociclitis, glaucoma, retinopatía y neuritis óptica), ORL (rinitis con epistaxis, perforación del tabique nasal, infiltración del oído externo), articulares, orquiepididimitis e infiltración de la médula ósea, el bazo y los ganglios linfáticos. La nefropatía es la principal causa de muerte por lesiones viscerales en la lepra, pero no es debida a una infección directa, sino al síndrome nefrótico y a la insuficiencia renal crónica por glomerulonefritis y amiloidosis, como consecuencia de las leprorreacciones repetidas.




















Diagnóstico


Debido a que M. leprae no puede ser cultivado in vitro, el diagnóstico se basa en los hallazgos clínicos e histopatológicos, que también son esenciales para determinar el tipo de la enfermedad.


Otros datos que se deben tener en cuenta son la positividad del examen bacteriológico en fresco del moco nasal, la linfa y la piel, mediante tinción de Ziehl-Neelsen, en las formas del polo lepromatoso, y la respuesta positiva a la intradermorreacción con extracto estandarizado de tejido lepromatoso, leída a los 21 días (prueba de Mitsuda), propia del polo tuberculoide.


En la lepra lepromatosa existe una intensa estimulación de la inmunidad humoral, que se manifiesta con hipergammaglobulinemia, falsas positividades en pruebas diagnósticas, como el VDRL, y positividad de autoanticuerpos (ANA, factor reumatoideo, anticuerpos antitiroideos, etc.).


Una vez establecido el diagnóstico de lepra, debe realizarse un estudio de los familiares que conviven con el paciente.














Diagnóstico diferencial


Los principales problemas diagnósticos surgen por la baja frecuencia de la enfermedad en España, lo que dificulta su reconocimiento clínico y anatomopatológico. En este caso, las dificultades están agravadas por la imposibilidad de cultivar el agente patógeno.


El diagnóstico diferencial clínico-patológico debe hacerse con los procesos granulomatosos indicados en el apartado de la tuberculosis. En las leprorreacciones hay que considerar, además, las vasculitis sépticas y por hipersensibilidad y los diversos tipos de paniculitis.














Pronóstico


La lepra es una enfermedad curable en cuanto a infección activa, aunque pueden ser necesarios varios años de tratamiento para lograrlo y es preciso un seguimiento muy prolongado para evitar recaídas.


Sin embargo, las secuelas, principalmente las deformidades, las alteraciones neurológicas y los trastornos tróficos, suponen un grave problema en los casos evolucionados, por lo que son esenciales el diagnóstico y el tratamiento precoces. Los condicionamientos psicosociales también constituyen una dificultad para la recuperación y la reinserción del paciente, sobre todo en las áreas rurales.














Tratamiento


A efectos del tratamiento se distinguen las formas multibacilares (LL, BL y BB), que se consideran las responsables del contagio, y las paucibacilares (LI, TT y BT).


En la lepra paucibacilar, la Organización Mundial de la Salud aconseja sulfona oral 100 mg/día, sin supervisión, y rifampicina 600 mg administrada bajo control una vez al mes. La duración del tratamiento es de 6 meses y debe efectuarse un seguimiento mínimo de 4 años.


En la lepra multibacilar esta pauta incluye sulfona oral 100 mg/día + clofacimina 50 mg/día sin controlar y rifampicina 600 mg + clofacimina 300 mg una vez al mes controlado, hasta que la baciloscopia sea negativa y por lo menos durante 2 años. La clofacimina puede sustituirse por etionamida 250 mg/día o protionamida 375 mg/día. Debe efectuarse un seguimiento mínimo de 8 años.


En los países con medios económicos suficientes suelen emplearse pautas de tratamiento más complejas.


En las leprorreacciones se emplean prednisona 60-80 mg/día o talidomida 300 mg/día. En las reacciones de reversión de tipo I la talidomida no es eficaz. La clofacimina también es útil en todas las leprorreacciones, en especial en las de larga duración.


El tratamiento debe incluir la prevención y la corrección de las secuelas y medidas de apoyo para mejorar las condiciones sociales y los problemas de reinserción del paciente.


























Infecciones cutáneas por micobacterias atípicas













Concepto


Con la denominación micobacterias atípicas se incluyen todas las que no pertenecen al complejo M. tuberculosis, con excepción de M. leprae. Aunque el término atípicas ha sido muy criticado, goza de amplia difusión. También han recibido el nombre de micobacterias ambientales.














Etiopatogenia


Las infecciones por micobacterias atípicas comenzaron a adquirir relevancia en numerosos países a medida que declinaba la endemia tuberculosa y aumentaba el número de inmunodeprimidos por causas iatrogénicas e infección por el VIH, a la vez que ha mejorado su conocimiento y metodología diagnóstica.


La clasificación de las micobacterias atípicas más empleada es la de Runyon (cuadro 4-1).





Cuadro 4-1   Micobacterias atípicas: clasificación de Runyon





Grupo I. Fotocromógenas


(Producen pigmento cuando las colonias son expuestas a la luz)




• M. marinum


• M. kansasii











Grupo II. Escotocromógenas


(Producen pigmento tanto expuestas a la luz como en la oscuridad)




• M. scrofulaceum


• M. szulgai


• M. gordonae











Grupo III. No cromógenas


(No producen pigmento o lo hacen en mínima cantidad y no influenciable por la luz)




• M. avium-intracellulare


• M. ulcerans


• M. haemophilum











Grupo IV. Crecedoras rápidas







• M. fortuitum


• M. chelonae


• M. ulcerans


• M. mucogenicum


• M. smegmatis























Anatomía patológica


Al igual que en las tuberculosis cutáneas, el hallazgo más característico son los granulomas tuberculoides, si bien en la mayoría de los casos estas infecciones se manifiestan con patrones en los que se combinan granulomas o infiltrados tuberculoides, infiltrados mixtos y áreas abscesiformes.


El número de bacilos en las lesiones es muy variable, pero su demostración por medio de la tinción de Ziehl-Neelsen o técnicas de inmunofluorescencia suele ser más fácil que en las tuberculosis cutáneas.














Manifestaciones clínicas


Se han descrito múltiples formas de presentación de las infecciones cutáneas por micobacterias atípicas, entre las cuales se incluyen abscesos, nódulos, úlceras y lesiones similares a la esporotricosis y a la escrofulodermia.








Infecciones por Mycobacterium marinum



Este microorganismo se encuentra habitualmente en el agua, y produce infecciones en los peces y en otros animales marinos. Las infecciones en el hombre han recibido el nombre de granuloma de las piscinas y granuloma de los acuarios, y se producen a través de inoculaciones accidentales, pequeñas heridas o erosiones.


La mayoría de los casos descritos se han producido por bañarse en aguas mal cloradas o en cuidadores de acuarios.


La lesión habitual es un nódulo granulomatoso localizado en las manos, de hasta 2-3 cm de diámetro. Puede ir acompañada de una adenopatía regional y dermolinfangitis. En ocasiones aparecen varias lesiones con disposición esporotricoide.














Infecciones por micobacterias del complejo Mycobacterium fortuitum-chelonae



Incluye las infecciones por Mycobacterium fortuitum, Mycobacterium chelonae, Mycobacterium abscessus, Mycobacterium mucogenicum y Mycobacterium smegmatis.


En la actualidad, son las infecciones por micobacterias atípicas más frecuentes en España. La fuente de contagio habitual es el agua, y la vía de penetración, las heridas, las erosiones o los pinchazos. En nuestra experiencia, son una complicación frecuente de la depilación.


Las lesiones más habituales son abscesos (fig. 4-8), nódulos (fig. 4-9), úlceras e infección de heridas; también es posible la presentación esporotricoide y la asociación con lesiones viscerales en las que la diseminación a la piel se produce por vía hematógena o como una escrofulodermia. Los tratamientos con corticoides y las mutaciones del receptor 1 del interferón gamma favorecen las infecciones diseminadas.
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Figura 4-8 Infección por M. fortuitum. Abscesos cutáneos múltiples.
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Figura 4-9 Infección por M. chelonae como complicación de la depilación.




















Infecciones por micobacterias del complejo MAIS


Incluye las infecciones por Mycobacterium avium-intracellulare y Mycobacterium scrofulaceum.


En individuos inmunocompetentes, sobre todo en niños, produce adenitis y escrofulodermia. En pacientes inmunodeprimidos provoca infecciones diseminadas, que pueden cursar con nódulos y úlceras cutáneos. La infección por el VIH y las mutaciones del receptor 1 del interferón gamma son causas importantes de infecciones diseminadas.














Infecciones por Mycobacterium kansasii



Se ha referido su presentación con lesiones esporotricoides, nodulares, verrugosas, úlceras y escrofulodermia.














Infecciones por Mycobacterium ulcerans



Es el agente causal de la úlcera de Buruli, que se produce en diversas zonas de África, América y Australia.


Las lesiones aparecen en niños o adolescentes, y suelen localizarse en las piernas. Se inician como nódulos subcutáneos y progresan hacia úlceras muy extensas, profundas e indoloras.




















Diagnóstico


La sospecha diagnóstica se establece por los datos clínicos e histopatológicos, y la confirmación, por cultivo e identificación del agente causal.


Para ello, es necesario seguir un complejo procedimiento de laboratorio, que incluye siembra en medios adecuados (Löwenstein-Jensen, Proskauer-Beck), a 30 y 37 °C, expuestos y protegidos de la luz, e identificación mediante pruebas bioquímicas. Algunas especies pueden identificarse mediante sistemas automatizados, mientras que otras requieren medios enriquecidos o estudios de homología de ADN. Las técnicas de amplificación de ácidos nucleicos, como la PCR, tienen el inconveniente de originar frecuentes falsos positivos.














Tratamiento


Las infecciones por M. marinum tienden a remitir de forma espontánea, pero suelen requerir de 2 a 3 años para ello. Las pautas más utilizadas son una combinación de rifampicina y etambutol o monoterapia con claritromicina, tetraciclinas o trimetoprim-sulfametoxazol, durante un mínimo de 6 semanas. En ocasiones, se ha empleado tratamiento quirúrgico.


En las infecciones por micobacterias del complejo M. fortuitum-chelonae se recomienda claritromicina 500 mg por vía oral, dos veces al día durante 3-6 meses. Este tratamiento debe completarse con el drenaje de las lesiones abscesificadas.


En la escrofulodermia por micobacterias del complejo MAIS o M. kansasii se aconseja la extirpación quirúrgica. En las lesiones diseminadas se requieren pautas con por lo menos tres fármacos tuberculostáticos, que deben incluir etambutol. La claritromicina se considera una alternativa.


En las infecciones por M. ulcerans se requiere una extirpación quirúrgica amplia y tratamiento con rifampicina más amikacina o etambutol más trimetoprim-sulfametoxazol.


Recientemente se han introducido nuevos fármacos, como tigeciclina, linezolida y moxifloxacino, para casos resistentes.


























Complicaciones de la vacunación con BCG


Los bacilos de Calmette-Guérin fueron obtenidos por atenuación in vitro de cultivos de M. bovis, y han sido empleados en la profilaxis de la tuberculosis y la lepra, así como en inmunoterapia frente a diversos tipos de neoplasias.


Transcurridas de 2 a 6 semanas tras la vacunación se produce una pápula en el punto de inoculación, que tiende a crecer y fluctuar, para drenarse más tarde, liberando material de aspecto purulento o caseoso y originando una pequeña úlcera. Por último, ocasiona una cicatriz persistente. Este proceso, que ha recibido el nombre de BCGitis, varía considerablemente en intensidad y, en ocasiones, llega a producir abscesos, síntomas generales o adenitis regional.


En los pacientes inmunodeprimidos la inoculación de BCG puede originar infecciones diseminadas graves. Otras complicaciones de la inmunización o la inmunoterapia con BCG incluyen reacciones de hipersensibilidad y lesiones similares a la tuberculosis cutánea.
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Varón de 48 años de edad, ganadero de profesión, casado, con dos hijos y sin antecedentes patológicos de interés que consulta por la aparición de una lesión en el dorso de la mano de meses de evolución. La lesión era asintomática. Como antecedente refería que en ocasiones trabajaba en el matadero y que, unos meses antes, se había pinchado en la misma localización en la que le había aparecido la lesión. En la exploración física presentaba un buen estado general, y se observaba una pápula hiperqueratósica de base infiltrada en el dorso del primer dedo de la mano derecha (fig. eC4-1). Al preguntarle por los antecedentes familiares, refería que su padre, que también era ganadero, había fallecido por una enfermedad pulmonar.
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Figura eC4-1








1. ¿Cuál es el diagnóstico más probable?




a. Verruga vulgar


b. Liquen plano hipertrófico


c. Tuberculosis verrugosa


d. Leishmaniasis


e. Sífilis terciaria








Correcta: c. El antecedente que refiere el paciente de un pinchazo en la zona donde ha aparecido la lesión debería orientarnos hacia una enfermedad de origen infeccioso, por lo que de entrada se podría descartar el liquen plano hipertrófico, que por otro lado se trata de una enfermedad inflamatoria que cursa con placas hiperqueratósicas y verrugosas con un intenso prurito. Las otras cuatro opciones son enfermedades infecciosas. La leishmaniasis es una infección causada por Leishmania y que se transmite por la picadura de la mosca de los arenales del género Phlebotomus. Si bien clínicamente la lesión puede ser superponible, en general suele ser más inflamatoria y menos verrugosa. La sífilis es una enfermedad de transmisión sexual conocida como la gran simuladora, ya que en todas las fases de su evolución simula diferentes entidades. En la sífilis terciaria, que aparece a los 3-5 años de haber sufrido una sífilis secundaria no tratada, pueden aparecer lesiones granulomatosas o tuberosas que pueden ulcerarse (gomas). Una anamnesis dirigida nos permitiría descartar esta opción. Tal vez la verruga vulgar sería la opción más difícil de descartar en este caso, dada la clínica que presentaba. En este caso es cuando habría que valorar los antecedentes epidemiológicos y laborales del paciente. En este sentido, los antecedentes familiares de fallecimiento del padre por una enfermedad pulmonar podría hacernos sospechar una tuberculosis y, por lo tanto, que el paciente se hubiese contagiado mientras convivía con él. Basado en ello, podríamos sospechar una inoculación con algún producto animal contaminado en un paciente con inmunidad previa frente a la tuberculosis.




2. ¿Cuál de los siguientes tipos de tuberculosis se considera una tuberculosis cutánea primaria?




a. Escrofuloderma


b. Lupus vulgar


c. Chancro tuberculoso


d. Tuberculosis miliar


e. Tuberculosis verrugosa








Correcta: c. La tuberculosis primaria se da en pacientes sin contacto previo alguno con la micobacteria, mientras que la infección secundaria ocurre en aquellos pacientes que tienen antecedentes de infección tuberculosa y puede ocurrir por vía endógena o exógena. La manifestación clínica de la tuberculosis cutánea primaria es el chancro tuberculoso. Se produce por la inoculación exógena de Mycobacterium tuberculosis en la piel de un huésped sin inmunidad previa frente a la micobacteria. Las tuberculosis cutáneas secundarias representan el 95% de las tuberculosis cutáneas e incluyen todas aquellas infecciones tuberculosas que afectan a la piel en individuos con previa infección tuberculosa, y por tanto con inmunidad frente a la tuberculosis.




3. En relación con las tuberculosis cutáneas secundarias, es falso que:




a. El lupus vulgar es la forma más infrecuente en España y su localización más habitual es la cara


b. La forma ulcerosa de las mucosas está causada por autoinoculación en pacientes con tuberculosis visceral


c. La forma miliar está causada por diseminación hematógena desde un foco visceral


d. El escrofuloderma es debido a la extensión a la piel por fistulización de una tuberculosis subyacente, en general una adenitis


e. La forma verrugosa puede presentarse como enfermedad profesional por M. bovis en manipuladores de productos animales contaminados








Correcta: a. Todas las afirmaciones son ciertas excepto que el lupus vulgar sea la forma más infrecuente. Todo lo contrario: es la forma más frecuente de tuberculosis secundaria en España y su localización más habitual es la cara, sobre todo la nariz, las mejillas y los lóbulos de las orejas, donde se manifiesta como una placa de color marrón rojizo y consistencia gelatinosa.




4. ¿Cuál de los siguientes criterios se considera un criterio absoluto para establecer el diagnóstico de tuberculosis cutánea?




a. PPD positivo


b. Cultivo positivo para Mycobacterium tuberculosis


c. Tuberculosis activa demostrada en otros órganos


d. Demostración de bacilos ácido-alcohol resistentes en las lesiones


e. Historia y hallazgos clínicos








Correcta: b. El único criterio absoluto para el diagnóstico de la tuberculosis es el cultivo positivo para Mycobacterium tuberculosis. Sin embargo, en la piel, el cultivo es negativo en un número significativo de casos, por lo que el diagnóstico se establece según criterios relativos, como son una correcta anamnesis y exploración física, la presencia de un PPD positivo, una tuberculosis activa demostrada en otros órganos o la demostración de bacilos ácido-alcohol resistentes en las lesiones. Sin embargo, ninguno de estos criterios es definitivo, ya que la histología es en algunas formas inespecífica y la demostración de bacilos ácido-alcohol resistentes en las lesiones es muy poco rentable, con una sensibilidad muy variable según la forma clínica y una especificidad también variable en función de la prevalencia de otras micobacterias en las distintas localizaciones geográficas. Además, un PPD positivo no discrimina entre una tuberculosis activa o una previa y un PPD negativo, aunque es una evidencia en contra del diagnóstico, no lo excluye del todo, ya que hay formas como la tuberculosis miliar y la gomosa que pueden cursar con PPD negativo.











Autoevaluación







1. ¿Cuál de las siguientes entidades está causada por una micobacteria atípica?




a. Granuloma de las piscinas


b. Escrofulodermia


c. Ántrax


d. Lepra lepromatosa


e. Carbunco








Correcta: a. El granuloma de las piscinas es una infección causada por Mycobacterium marinum, encuadrada entre las micobacterias atípicas y que se encuentra habitualmente en el agua. La infección se produce a través de la inoculación del germen a través de pequeñas heridas o erosiones. La lesión característica es un nódulo granulomatoso de 2-3 cm de diámetro. Puede ir acompañado de adenopatía locorregional y dermolinfangitis.




2. De las siguientes formas de tuberculosis cutáneas, ¿cuál se origina a partir de una diseminación por contigüidad a partir de un foco endógeno?




a. Tuberculosis miliar


b. Tuberculosis gomosa


c. Escrofulodermia


d. Lupus tuberculoso


e. Tuberculosis verrugosa








Correcta: c. El escrofuloderma se debe a la extensión a la piel por fistulización de una infección tuberculosa subyacente, generalmente una adenitis tuberculosa. La localización más frecuente es la cervical. Suele provocar una reacción fibrótica-cicatrizal intensa y son frecuentes la calcificación y las cicatrices residuales.




3. ¿Cuál de las siguientes afirmaciones es cierta en relación con la lepra lepromatosa?




a. Cursa sin trastornos de la sensibilidad


b. Las lesiones cutáneas más características son las formaciones nodulares, mal delimitadas que asientan en la cara, el tronco y las zonas distales de las extremidades


c. Las lesiones cutáneas consisten fundamentalmente en máculas y placas de bordes netos y distribución centrípeta


d. Es una forma intermedia e inestable de lepra


e. Es considerada una forma paucibacilar de lepra








Correcta: b. La lepra lepromatosa es una forma polar estable y multibacilar. Las lesiones cutáneas son numerosas, simétricas y de morfología variada. Las más características son los lepromas, consistentes en formaciones nodulares o infiltraciones difusas. Las localizaciones preferentes son la cara, el tronco y las zonas acras de las extremidades.







[image: image]


Figura e4-1 Imagen microscópica típica de granuloma tuberculoide.
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Figura e4-2 Chancro tuberculoso. Tuberculosis cutánea primaria. Úlcera inespecífica en el cuerpo del pene, con material caseoso en el fondo. Se acompaña de adenopatía regional inguinal al cabo de unas semanas, al mismo tiempo que se produce el viraje del PPD.
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Figura e4-3 Lupus vulgar. Forma de tuberculosis cutánea más frecuente. Máculo-placa de 40 años de evolución en la mejilla de una mujer. Se trata de una placa rojiza, de aspecto poiquilodérmico con áreas atróficas.
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Figura e4-4 Tuberculosis verrugosa. Es una forma de tuberculosis cutánea de inoculación exógena en pacientes con antecedentes de infección tuberculosa previa y buena respuesta inmunológica.










[image: image]


Figura e4-5 Tubercúlides papulonecróticas. Es una reacción de hipersensibilidad a M. tuberculosis.
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Figura e4-6 Balanitis tuberculosa en el glande de un paciente tras sondaje traumático con BCG para tratamiento de un carcinoma vesical.
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Figura e4-7 Lepra indeterminada. Las lesiones suelen ser en forma de placas hipocrómicas con alteraciones de la sensibilidad.
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Figura e4-8 Lepra lepromatosa. La alopecia de cola de cejas es un signo frecuente.
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Figura e4-9 Mal perforante plantar, complicación frecuente en los enfermos con lepra.
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Figura e4-10 Trastornos tróficos en forma de oateólisis acral en un paciente con lepra.
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Figura e4-11 Infección por Mycobacterium marinum. Nódulo granulomatoso localizado en el dorso de la mano en un trabajador de un acuario.
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