El desarrollo de carcinomas escamosos cutaneos es una complicacion frecuente en los pacientes adultos con epidermolisis ampollosa distrofica recesiva (EADR). Dichos tumores suelen
desarrollarse en las zonas con lesiones ampollosas o erosiones persistentes, frecuentemente en las extremidades y prominencias oseas. Se ha estimado que a los 20 anos un 7,5% de los
pacientes con EADR desarrollan un carcinoma escamoso cutaneo. Presentan un comportamiento biologico agresivo, y su diseminacion metastasica es la principal causa de muerte a los 5
anos tras el diagnostico. La observacion clinica de la aparicion de una lesion nodular, de crecimiento progresivo en un paciente adulto con EADR, debe alertar al clinico sobre el posible
diagnostico de carcinoma escamoso cutaneo.
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Paciente varon de 23 anos afecto de epidermolisis ampollosa distrofica recesiva (EADR) con
antecedentes de insuficiencia renal secundaria a glomerulonefritis mesangiocapilar y extracapilar
tipo Il en tratamiento inmunosupresor (ciclosporina y corticoides orales), hipertension arterial y
anemia mixta en tratamiento con darbepoetina.

Refiere la aparicion de una lesion nodular verrucoide de crecimiento progresivo en el flanco
abdominal derecho de unos 2 meses de evolucion. La exploracion fisica evidencia un nédulo-placa
de superficie verrucoide y coloracion rosado-amarillenta, de 8x3 centimetros de diametro, no
ulcerada en flanco derecho (Figura 1). No se palpaban adenopatias inguinales.

El estudio histopatologico de la lesion mostroé hiperqueratosis, paraqueratosis columnar, papilomatosis
con hiperplasia pseudoepiteliomatosa (Figura 2). Se evidencio la presencia de abundantes histiocitos
espumosos (CD68+) (Figura 3, 4) en las papilas dérmicas junto con un discreto infiltrado linfoide
perivascular en la dermis superficial. Por microscopia electronica se pudo observar la presencia
de histiocitos cargados de vacuolas lipidicas en contacto intimo con los queratinocitos de la
epidermis. (Figura 5). Mediante técnicas de amplificacion por PCR y captura de hibridos no se
detecto la presencia de virus del papiloma humano (VPH).
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Figura 1. Placa de 8x3cm de superficie verrucoide y coloracion rosada en flanco
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El xantoma verruciforme (XV) es una proceso descrito por primera vez por Shafer et. al (1) en 1971. Se manifiesta habitualmente como una placa solitaria, de tamano y localizacion variable,
de color grissamarillento y superficie verrucoide. Suele observarse con frecuencia en la mucosa oral, piel de la region ano-genital y periorificial. Su etiologia es desconocida, pero ha sido
considerado como un proceso local reactivo secundario a procesos inflamatorios crénicos. Se ha descrito su asociacion con linfedema, traumatismos repetidos, pénfigo vulgar, enfermedad
del injerto contra el huésped, sindrome de CHILD y excepcionalmente en pacientes con EADR. De forma ocasional se ha detectado la presencia del virus del papiloma humano en lesiones
de xantoma verruciforme (2, 3).

El desarrollo de un xantoma verruciforme en pacientes con epidermolisis ampollosa distrofica recesiva ha sido descrito previamente en cuatro ocasiones (Tabla 1). Dos pacientes mujeres
(4, 5) y dos varones (6, 7) de edades comprendidas entre 11 y 33 anos (edad media 20 anos). Suele desarrollarse en zonas con erosiones persistentes. En 3 de los 4 casos descritos la lesion
planteo el diagnostico de un carcinoma escamoso cutaneo. Solo el estudio histopatologico de la lesion permitié descartar esta posibilidad y establecer el correcto diagnostico.

Debe destacarse la importancia del conocimiento de esta asociacion en pacientes adultos con EADR y su diferenciacion histopatologica con un carcinoma escamoso cutaneo con el objetivo
de evitar potenciales errores diagnosticos que podrian conllevar actitudes terapéuticas agresivas inadecuadas.

( )
Autores Edad (anos) Sexo Localizacion Tratamiento
Cooper TW et al (1983)* 15 Mujer Sacra Crioterapia
Murat-Susic S et al (2007)° 20 Mujer Extremidad inferior Exéresis
Orpin SD et al (2008)° 33 Hombre Hombro Expectante

g Huang KP et al (2009)’ 11 Hombre Ingle Expectante )

Tabla 1. Casos de xantoma verruciforme en pacientes con EADR
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