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INTRODUCCION

La Epidermodisplasia Verruciforme (EV) es una genodermatosis rara caracterizada por una infeccion cronica
con el Virus del Papiloma Humano (VPH), lo que conduce al desarrollo de lesiones cutaneas polimorficas y
un alto riesgo de céancer de piel. Por lo general, es hereditaria debido a mutaciones en los genes EVERI1 y
EVER?2. Sin embargo, se han descrito casos de una forma adquirida con caracteristicas clinicas idénticas a la
forma hereditaria. Esta forma se conoce como Epidermodisplasia Verruciforme Adquirida (EVA) y esta
asociada con condiciones de inmunodeficiencia adquirida.

REPORTE DEL CASO

Un hombre de 31 afios, con antecedentes relevantes de trasplante bilateral de pulmén por fibrosis quistica
cinco afios antes, acudid para evaluacion de lesiones cutaneas. Las lesiones habian aparecido
aproximadamente hace 3-4 meses, sin desencadenantes francos. Consistian en papulas y placas de color
naranja con distribucién generalizada (Figuras 1 y 2). Las lesiones eran mds prominentes en el tronco, el
cuello y las extremidades superiores. A menudo, tendian a estar dispuestas en una configuracion geométrica,
formando figuras claramente lineales. Este patron reflejaba una propagacion autoinducida de las lesiones, a
modo de pseudo-Koebner. Con sospecha de EVA, se realiz6 una biopsia de piel. La biopsia (Figura 3) mostrd
una verruga plana y el andlisis de secuenciacion del VPH fue positivo para el VPH 5. Como parte del enfoque
terapéutico y después de consultar con su neumodlogo, se sustituyeron el micofenolato, la prednisona y la

ciclosporina, y se afiadi6 sirolimus. Posteriormente, se inici6 tratamiento topico con tretinoina. Debido a una



respuesta parcial, el tratamiento se cambi6 a isotretinoina 5 mg/dia, con una muy buena respuesta y sin efectos
adversos significativos.

DISCUSION

La EV fue descrita por primera vez en 1922 por Lutz y Lewandowsky. Su etiopatogenia, causada por
mutaciones en los genes EVER1 y EVER2, fue descrita por primera vez en 2002. La mutacidn resulta en una
susceptibilidad particular a la infeccion por VPH, especialmente VPH 5 y VPH 8. Ademas, entre el 30% y el
60% de los pacientes presentan carcinoma de células escamosas cutdneas (¢cSCC) como una complicacion
secundaria. Posteriormente, en 2009, Rogers y cols. acufiaron el término "Epidermodisplasia Verruciforme
Adquirida" (EVA) después de multiples informes de casos de EV no heredados. La EVA era clinicamente
indistinguible de la forma hereditaria y se observaba tipicamente en pacientes inmunocomprometidos,
especialmente aquellos con VIH mal controlado y en receptores de trasplante de o6rganos sélidos con
inmunosupresion cronica. Sin embargo, posteriormente se han informado casos en pacientes con otros tipos
de inmunosupresion, como lupus eritematoso, linfoma de Hodgkin o dermatitis atopica. Aunque se ha
planteado la hipotesis de que estos pacientes pueden tener una susceptibilidad genética para desarrollar esta
enfermedad, atin no se ha identificado un sustrato genético para AEV. Aunque existe una predisposicion igual
a la infeccion por VPH, siendo VPH 5 y 8 los tipos mas comunes, se han descrito mas de 20 genotipos. Tanto
en la EV como la EVA, la presentacion clinica incluye papulas planas similares a verrugas que se asemejan a
la pitiriasis versicolor. Existen formas que se presentan como lesiones verrucosas en las superficies expuestas
al sol, y estas se asocian especialmente asociadas a cSCC. En cuanto al riesgo de malignidad en EVA, una
serie reciente encontrd una tasa de malignidad del 28% con un seguimiento medio de 5,5 afios. Tanto la EV
como la EVA no tienen un tratamiento curativo. Se han utilizado multiples tratamientos, tanto topicos
(crioterapia, queratoliticos, retinoides) como sistémicos (interferdn alfa, isotretinoina), entre otros. En casos
de EVA, es esencial reducir la inmunosupresion y controlar el VIH, si esta presente. Finalmente, en caso de
desarrollo de ¢SCC, el tratamiento no difiere de los casos esporadicos. Con el aumento del niimero de

pacientes inmunosuprimidos, es esencial que cada dermatologo tenga conocimiento de la AEV.



Figura 1 - Aspecto clinico de las lesiones (I). Se presentaban como papulas de color naranja rojizo, algo

eritematosas, localizadas en tronco anterior (paneles A y D) y tronco posterior (paneles B y C).

Figura 2 - Aspecto clinico de las lesiones (II). Vista mas cercana de las lesiones, donde se observa con

frecuencia una morfologia lineal, reflejando el tipico fenomeno pseudo-Koebner tipico de las lesiones virales.




Figura 3 - Estudio histolégico de una biopsia compatible con verruga plana tomada de la region
mediotoracica anterior (biopsia en sacabocados de 5 mm, tincion con hematoxilina-eosina, panel A 20x;
panel B 40x). En la region caudal de la biopsia se observa un foco con epidermis acantdsica que presenta

hipergranulosis y vacuolizacion de queratinocitos en capas superiores. La epidermis adyacente no muestra

anomalias.




