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CASO CLINICO

Paciente de 50 afios de edad, oriundo de San Juan, con diagnéstico de
mielodisplasia en 1998 y trasplante alogénico de médula 6sea (TMO) en 2004.

En marzo de 2008 presentd maculas hipopigmentadas en dorso de ambas
manos, de extension centripeta que respetaba los dedos y regiones periorificiales.
En agosto de 2010 refirié la aparicién de placas induradas pardo-amarillentas en
miembros inferiores con invasion de planos profundos. R4pidamente las lesiones
se extendieron a muslos y tronco dificultando la movilidad articular y la distension
toraco-abdominal. Refiri6 ademas disfagia para soélidos y constipacion.

En octubre de 2010 consulté al hematdélogo quien sugiri6 tratamiento con
talidomida 50 mg/dia, B-metil prednisona 1 mg/kg/dia, acido acetil salicilico y
derivacion al servicio de .Dermatologia del Hospital Luis Lagomaggiore, En el
examen fisico se observdé maculas hipopigmentadas en manos y cuello, placas
pardoamarillentas induradas e infiltradas en miembros y tronco y ampollas tensas

en ambas piernas.

Méaculas hipopigmentadas acrales Piel infiltrada amarillo parduzca



H-E campo, engrosamiento de la dermis y de los tabiques de tejido conectivo en

celular subcutaneo.

H-E 100x. Homogeneizacion del colageno. Leve infiltrado perivascular
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DIAGNOSTICO:
REACCION INJERTO CONTRA HUEPED (RICH) CUTANEA CRON ICA,

FASE ESCLERODERMOIDE

Se define a la Enfermedad injerto contra huésped (EICH) como la totalidad de
disfunciones orgénicas atribuibles a linfocitos inmunocompetentes que tienen
como diana los tejidos del receptor y Reaccion injerto contra huésped (RICH)
como la expresion de la EICH en un érgano especifico, por ejemplo la piel.
Epidemiologia e incidencia

La RICH cutanea se clasifica en aguda y crénica. La aguda afecta del 20 al 80%
de los pacientes, en general dentro de los 10 a 30 dias posteriores de la infusion
de células madre. Los factores que predisponen a EICH son disparidad de los
antigenos del complejo mayor de histocompatibilidad (CMH), trasplante entre
individuos no emparentados, edad avanzada del receptor, sexo masculino,
esquema profilactico de corta duracién, transfusion de leucocitos no irradiados y
herpes latente tanto en el receptor como donante, entre otros.

La EICH cronica se presenta generalmente luego de los dos meses del
transplante y se clasifica en liquenoide y esclerodermoide. Por lo general, la fase
liguenoide precede a la esclerodermoide, aunque algunos pacientes presentan
ambas formas de modo secuencial o concurrente. EI maximo factor predictivo de
RICH es la EICH aguda previa. La RICH cutdnea crénica afecta entre el 30% al
50% de los receptores de trasplante alogénico de médula ésea (TMO alogénico)
gue sobrevivieron la fase aguda del trasplante.

Etiologia y patogenia

La causa mas frecuente de EICH es el TMO alogénico. Su patogenia se

desconoce. Se presume que los linfocitos T CD4" postimicos juegan un rol



fundamental en esta patologia. Las células T precursoras podrian volverse
aberrantes a la “educacion timica” después del trasplante alogénico de células
madre que efectivamente las vuelve autorreactivas. Ademas, la activacion de
diferentes series de células T helpers podrian ser responsables de las
manifestaciones agudas y crénicas de la EICH.

Manifestaciones clinicas

La fase esclerodermoide de EICH es muy similar a la esclerodermia: Presenta
placas induradas localizadas o generalizadas simil morfea, acompafadas de
pérdida de los pliegues y apéndices cutaneos, contracturas articulares, dolor,
Ulceras crénicas y sindrome de consuncion generalizado. Generalmente afecta el
tronco y las extremidades proximales, pudiendo observarse hiper o
hipopigmentacion variable. Los signos y sintomas ocasionalmente remiten en
forma espontanea.

Se han descripto escasos reportes de pacientes con vitiligo luego de un TMO
alogénico, y que posteriormente desarrollaron EICH cronica. La destruccion
melanocitica causada por una reaccion inmune desencadenada por la EICH
cronica, asi como una predisposicion genética podria jugar un rol en la aparicion
de vitiligo en estos pacientes.

La cavidad oral es otro de los sitios habitualmente afectados, (segundo lugar
luego de la piel) observandose xerostomia, atrofia mucosa y ulceracién. La
fibrosis de la submucosa se observa hasta en el 80% de los pacientes. Las
lesiones ampollares como presentd nuestro paciente son muy poco frecuentes y
se deberian a autoanticuerpos contra la zona de la membrana basal.
Histopatologia

La RICH cronica esclerodermoide se caracteriza por haces de colageno

engrosados con pérdida de intersticios, atrapamiento de espirales ecrinos y



ausencia progresiva de las unidades pilosebaceas. La unién dermo-epidérmica
estd mal definida, con vacuolizacion de la basal y melanéfagos. A diferencia de la
esclerodermia, la progresion de la alteracion del coldgeno en la RICH
esclerodermoide se produce desde la dermis papilar hacia abajo. Sin embargo la
etapa final de la EICH esclerodermoide puede ser indistinguible de la
esclerodermia.

Diagndstico

Por lo general el diagnéstico de RICH esclerodermoide se realiza en base a las
manifestaciones clinicas y los signos histologicos. EI médico debe evaluar todos
los 6rganos o sistemas comunmente involucrados en esta enfermedad, a pesar
de no existir sintomas referidos por el paciente.

El riesgo de infecciones sistémicas es alto en la EICH cronica y representa la
causa de muerte mas frecuente en estos pacientes.

Tratamiento

Si bien la mayoria de los casos de EICH crénica se manifiestan sélo en la piel, se
indica tratamiento inmunosupresor oral pues se la considera una enfermedad
sistémica. Se utilizan de primera linea prednisona y ciclosporina. De segunda
linea se propone el uso de metrotexato, micofenolato mofetil, tacrolimus,
talidomida, azatioprina, PUVA y fotoforesis.

Son particularmente dificiles de tratar los pacientes con EICH crénica
esclerodermoide refractaria, en ellos el agregado de acitretin al tratamiento

inmunosupresor estandar puede ayudar a disminuir la esclerosis.
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