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RESUMEN

Introduccion: en pacientes con inmunodeficiencias primarias
(IDP) las manifestaciones cutaneas son frecuentes, las cua-
les pueden ser similares a las de los pacientes con dermatitis
atopica (DA). Objetivo: comparar las manifestaciones derma-
tologicas de pacientes con IDP con las de pacientes con DA.
Material y métodos: estudio retrospectivo, observacional y
comparativo. Se incluyeron 50 pacientes con DA y 48 con
IDP, atendidos en la Unidad Médica de Alta Especialidad
No. 25, ubicada en Monterrey, Nuevo Le6n. Resultados: la
edad promedio fue 7.1 afnos; hubo predominio de pacientes
del sexo masculino (61.2%). En los pacientes con DA, la
xerosis (n = 22, 44%) fue la manifestacion cutanea mas
comun, seguido del eccema (n = 19, 38%). En contraste,
el eccema (n = 37, 77.1%) fue mas frecuente en el grupo
de IDP. Las complicaciones infecciosas de piel y anexos se
presentaron en ambos grupos de pacientes, pero las de ma-
yor gravedad fueron en pacientes con IDP. Conclusiones:
existen diferencias en las manifestaciones cutaneas de los
pacientes con DA e IDP, lo cual puede ayudar para mejorar
el proceso diagnostico en pacientes con IDP.

Palabras clave: dermatitis atdpica, inmunodeficiencia pri-
maria, eccema, manifestaciones cutaneas.

ABSTRACT

Introduction: in patients with primary immunodeficiencies
(PID), skin manifestations are common, which may be similar
to those in patients with atopic dermatitis (AD). Objective: to
compare the dermatological manifestations of patients with
PID with those of patients with AD. Material and methods:
retrospective, observational and comparative study. Fifty
patients with AD and 48 with PID treated at the High Specialty
Medical Unit No. 25, located in Monterrey, Nuevo Ledn,
were included. Results: the mean age was 7.1 years; there
was a predominance of male patients (61.2%). In patients
with AD, xerosis (n = 22, 44%) was the most common
skin manifestation, followed by eczema (n = 19, 38%). In
contrast, eczema (n = 37, 77.1%) was more frequent in the
PID group. Infectious skin complications occurred in both
groups of patients, but were more severe in patients with PID.
Conclusions: there are differences in the skin manifestations
of patients with AD and PID, which may help to improve the
diagnostic process in patients with PID.

Keywords: atopic dermatitis, primary immunodeficiency,
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Abreviaturas:

DA = dermatitis atépica

IDP = inmunodeficiencia primaria

SCORAD = SCORing Atopic Dermatitis (puntuaciéon de la
dermatitis atdpica)

INTRODUCCION

La piel es el 6rgano mas grande del cuerpo humano; una
de sus principales funciones es actuar como barrera de
proteccién contra los agentes infecciosos del exterior.!

Las inmunodeficiencias primarias consisten en
un grupo heterogéneo de enfermedades innatas que
condicionan funcionamiento anormal del sistema
inmune, celular o humoral. Algunas de estas condi-
ciones predisponen a afecciones en la piel, las cuales
suelen ser recurrentes, con tendencia a la cronicidad
y cuya presentacion clinica puede ser atipica o grave.
Asimismo, estos pacientes tienen mayor predisposi-
cién a presentar cancer, alguna alergia o enfermedad
autoinmune.?

De acuerdo con el Comité de Expertos de la Unién
Internacional de Sociedades de Inmunologia, estos pa-
decimientos incluyen inmunodeficiencias de células T'y
B, inmunodeficiencias humorales, defectos congénitos
de la funcién fagocitica, entre otros.??

Se estima que su incidencia es de 1 por 10,000 naci-
dos vivos, con una prevalencia de 1 en 1,200 pacientes
en edad pediatrica. Mas de 50% es por anormalidades
en la inmunidad humoral; sin embargo, los pacientes
con defectos de células T generalmente tienen pre-
sentacién mas grave y fatal. Entre las deficiencias
humorales, la deficiencia de IgA es la mas comun,
seguida de la inmunodeficiencia comun variable y la
agammaglobulinemia. En general, el cuadro clinico de
las inmunodeficiencias primarias inicia principalmente
en los primeros meses o afios de la vida.*?

Después del sistema hematopoyético, la piel es el
segundo 6rgano mas frecuentemente afectado en las
inmunodeficiencias primarias (IDP), involucrando de
40 a 70% de todos los casos.® Se ha descrito que més
de 30% de los pacientes con IDP presentan dermatosis
previas a su diagnéstico clinico. Al respecto, Al-Hertz
y cols. en un estudio observacional realizado en 2018,
reportaron que la afeccién dermatoldgica se observé en
56.6% de sus casos.” Mientras que Berrén-Ruiz y cols.
mencionan que 78% presentd alteraciones cutdneas,
las cuales fueron elemento base para el diagndstico de
inmunodeficiencia.?

La mayoria de las manifestaciones cutaneas no
son patognomonicas de una IDP, ya que pueden ser

encontradas en pacientes inmunocompetentes. Sin
embargo, la gravedad de su presentacion puede ser
una caracteristica que las haga diferentes.” Dentro
de las alteraciones cutdaneas se ha descrito que las
de origen infeccioso son las més frecuentes, entre
las que se incluyen a foliculitis, abscesos, foruncu-
losis, impétigo, pioderma gangrenoso, infecciones
por Candida spp., entre otras.! Mientras que de
las expresiones no infecciosas se mencionan a la
eritrodermia exfoliativa generalizada (sindrome
de Omenn), lesiones autoinmunes, vasculitis y
eccema.’

En particular, el eccema es una afectacion comun
en pacientes con sindrome de hiper IgE (con mutacion
en STATS), sindrome de Wiskott-Aldrich (triada clasica
eccema, trombocitopenia e infecciones recurrentes).”
Por su parte, en sujetos con mutacion en DOCKS,
la afeccion dermatolégica es clave para la sospecha
diagnoéstica; estos pacientes pueden presentar eccema
extenso, grave y de dificil control, con respuesta limita-
da a los tratamientos habituales, llegando a progresar
a eccema crénico, con liquenificacién.®?

La dermatitis atépica (DA) es uno de los diag-
nosticos diferenciales de las IDP. La DA afecta de 5
a 20% de los pacientes pediatricos, siendo el eccema
una de las principales manifestaciones. Usualmente
inicia a edades tempranas en 85% de los casos.'? La
gravedad de la DA puede ser evaluada con el indice
SCORAD (por sus siglas en inglés: SCORing Atopic
Dermatitis) que combina sintomas objetivos —ex-
tensién e intensidad de la dermatosis— y criterios
subjetivos —como el prurito diurno y la pérdida de
suefio—.!! Existen pacientes con DA que tienen pre-
sentaciones similares a quienes padecen IDP. En
un estudio realizado en Iran, en 2013, en el que se
incluyeron 75 pacientes con DA grave (SCORAD >
50), se encontraron los siguientes factores asocia-
dos a la sospecha diagnéstica de IDP: antecedentes
heredofamiliares, niveles altos de IgE, infecciones
recurrentes sinopulmonares, asi como manifestacio-
nes neurolégicas y gastrointestinales.!?

Estudios previos demuestran que 8 a 24% de los
pacientes con IDP tienen retraso en su diagnéstico. Por
lo tanto, un reconocimiento precoz y un tratamiento
apropiado son componentes importantes que impactan
en el pronéstico.!®!* Uno de los factores del retraso
para establecer el diagndstico puede ser porque ciertas
manifestaciones cutdneas se asemejan a la DA. Por lo
anterior, el objetivo de este estudio fue comparar las
manifestaciones dermatolégicas de pacientes con IDP
con las de pacientes con DA.
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MATERIAL Y METODOS

Estudio retrospectivo, observacional y comparativo.
Se incluyeron pacientes con DA y con IDP, atendidos
en la UMAE Hospital de Especialidades No. 25, del
Centro Médico Nacional Noreste, pertenecientes al
IMSS, la cual esta ubicada en la ciudad de Monterrey,
Nuevo Leén.

Los datos cualitativos se presentan con frecuencias
y porcentajes, y los cuantitativos con promedio y des-
viacion estandar (DE).

El estudio fue aprobado por el Comité de Etica en
Investigacion del hospital.

RESULTADOS

Se incluyeron 98 pacientes; 50 con diagndstico de
dermatitis atépica (51%), y 48 con inmunodeficiencia
primaria (49%). Por sexo, el masculino fue el mas fre-
cuente en 61.2% (n = 60). El promedio de la edad fue
7.1 +£4.7 anos.

En los pacientes con dermatitis atopica, la xe-
rosis (n = 22, 44%) fue la manifestacién cutdnea
més comun, siendo el eccema la segunda maés fre-
cuente (n = 19, 38%). En contraste, el eccema (n =
37, 77.1%) se presentd con mayor frecuencia en el
grupo de inmunodeficiencia primaria, seguido de
la combinacién de xerosis y la eritrodermia (n = 5,
10.4%). Como también se observa en la Tabla 1, la
liquenificacién y el eritema no se presentaron en
pacientes con inmunodeficiencia primaria, mien-
tras que en el grupo con dermatitis atopica solo se
identificé un caso (2%). Al contrario, la disqueratosis
no se presenté en el segundo grupo, pero si en el

Tabla 1: Comparacion de las manifestaciones cutaneas, de
acuerdo con el diagnostico.

Inmunodeficiencia

Dermatitis atopica primaria
Manifestacion N =50 N=48
cutanea
Xerosis 22 (44.0) 5(10.4)
Eccema 19 (38.0) 37 (77.1)
Liguenificacion 7 (14.0) 0(0.0)
Eritema 1(2.0) 0(0.0)
Eritrodermia 1(2.0) 5(10.4)
Disqueratosis 0(0.0) 1(2.1)
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Tabla 2: Tipo de lesidn infecciosa, de
acuerdo con el diagnéstico.

Inmunodeficiencia
Dermatitis atopica primaria
N =50 N=48
n (%)

Impétigo 17 (34.0) 9(18.8)
Candidiasis 2 (4.0) 5(10.4)
mucocutanea
Piodermitis 1(2.0) 0(0.0)
Pitiriasis rosada 1(2.0) 0(0.0)
Absceso profundo 0(0.0) 2(4.2)
Ectima gangrenosa 0(0.0) 1(2.1)
Erupcion variceliforme 0(0.0) 1(2.1)
de Kaposi
Paroniquia bacteriana 0(0.0) 1(2.1)

primero (n =1, 2.1%).

Mientras que las complicaciones infecciosas de piel
y anexos fueron un poco mas frecuentes en el grupo de
pacientes con DA (n = 21, 42.0%) que en el grupo de
IDP (n=19, 39.5%). Pero, como se muestra en la Tabla
2, el nimero de infecciones de mayor gravedad fue en
pacientes con IDP.

DISCUSION

Las IDP consisten en un grupo heterogéneo de de-
fectos genéticos que condicionan un funcionamiento
anormal del sistema inmune y pueden predisponer a
afectaciones en la piel.2 Una de las principales mani-
festaciones clinicas en estos pacientes es el eccema, la
cual es frecuente en pacientes con DA por lo que debe
considerarse dentro de los diagndsticos diferenciales.!?

En nuestro estudio se observé que el tipo de mani-
festaciones cutaneas no infecciosas fue diferente entre
DA e IDP; en el primero grupo predominé la xerosis,
mientras que en el segundo fue el eccema.

Mientras que, de los problemas infecciosos, de
acuerdo con la literatura, los pacientes con IDP du-
rante su evolucidn presentan afeccién de piel y anexos,
lo cual también es frecuente en pacientes con DA en
quienes predomina el impétigo, como fue observado
en este estudio.
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