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Palabras claves: Resumen

Eritema Pernio, Introduccion. El eritema pernio es una condicion que se
Frio, presenta como una reaccion anormal a temperaturas bajas,
Hipersensibilidad, debida a una prolongada vasoconstriccion la cual conlleva a una
Inflamacion, inflamacion e hipoxemia de las paredes vasculares;
Lesion por Frio. generalmente se presenta en paises con climas muy frios. La

enfermedad fue descrita por primera vez por William Tomas en
1894 denominéndola como “dermatitis hiemalis”. El mayor
namero de casos fue reportado durante la segunda guerra
mundial. Objetivo. Conocer los principales hallazgos de la
evolucion clinica y diagnostico de sabafiones, con la finalidad
de que sirva de aporte a la comunidad cientifica médica.
Metodologia. Se empleo6 el reporte de caso clinico en relacién
a Sabafiones, mediante la recoleccion retrospectiva de la
informacion por acceso a la historia clinica por medio de la
autorizacion de la paciente a través del consentimiento
informado. Se incluye una revision bibliografica para corroborar
la informacion del caso. Resultados. Paciente femenina de 21
afios acude a consulta externa de Dermatologia en la cual refiere
que desde hace 5 afios presenta manifestaciones dermatologicas
recurrentes en manos y pies, posterior a varios tratamientos que
no recuerda, presentd leve mejoria y varios episodios de
remision y exacerbacion. Al examen fisico presenta maculas
violaceas y papulas eritematosas de 1 mm sobre eritema,
distribuidas bilateralmente en falanges distales de dedos de las
manos y de los pies, mientras que, en el dorso de manos, en
palmas y plantas presenta escasas papulas eritematosas, algunas
de ellas ulceradas. Conclusion. Al ser una enfermedad
infrecuente en nuestro medio no suele ser diagnosticada de
manera oportuna y por ende es tratada ineficazmente,
empeorando asi los cuadros clinicos de los pacientes e incluso
poniendo en riesgo su vida. Con la presentacion de este caso se
espera el aporte a la comunidad cientifica para conocer a mayor
profundidad el manejo del pernio.

Area de estudio general: Medicina.

Area de estudio especifica: Dermatologia.

Tipo de estudio: Caso clinico.

Keywords: Abstract
Erythema Pernio, Introduction. Erythema pernio is a condition that presents as an
Cold, abnormal reaction to low temperatures, due to a prolonged
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Hypersensitivity, vasoconstriction which leads to inflammation and hypoxemia of
Inflammation, the vascular walls; it generally occurs in countries with very cold
Cold Injury. climates. The disease was first described by William Tomas in

1894 as "dermatitis hiemalis”. The largest number of cases was
reported during World War 1l. Objective. To know the main
findings of the clinical evolution and diagnosis of chilblains, in
order to serve as a contribution to the medical scientific
community. Methodology. A clinical case report was used in
relation to chilblains, through the retrospective collection of
information by accessing the clinical history by means of the
patient's authorization through informed consent. A
bibliographic review was included to corroborate the case
information. Results. A 21-year-old female patient attended a
Dermatology outpatient clinic where she reported recurrent
dermatological manifestations on hands and feet for 5 years, after
several treatments that she does not remember, she presented
slight improvement and several episodes of remission and
exacerbation. On physical examination she presents violaceous
macules and erythematous papules of 1 mm over erythema,
distributed bilaterally on distal phalanges of fingers and toes,
while on the back of hands, palms and soles she presents scarce
erythematous papules, some of them ulcerated. Conclusion.
Being an infrequent disease in our environment, it is not usually
diagnosed in a timely manner and therefore it is treated
ineffectively, thus worsening the clinical pictures of patients and
even putting their lives at risk. With the presentation of this case
we hope to contribute to the scientific community to learn more
about the management of pernio.

Introduccion

Los Chilblains, también conocidos como eritema pernio, perniosis, pernio o sabafiones
son manifestaciones dermatolégicas inflamatorias que se manifiestan como una
respuesta vascular desadaptativa a la humedad y temperaturas inferiores a 15°(1,2). En
la actualidad la informacidn sobre esta patologia es muy escasa, constituye una tasa de
prevalencia baja a nivel local e incluso mundial(3).
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Se caracterizan por presentar lesiones bilaterales dolorosas de coloracion rojiza y
purpura azulado(4). Se suele manifestar como placas o nddulos, maculas, papulas,
unicos o multiples, de coloracion eritematosa a violacea, mismos que se asocian a dolor,
edema o prurito de intensidad inconstante. Regularmente se distribuyen simétrica y
bilateralmente en areas acrales incluyendo principalmente a los dedos de manos y pies,
y en raras ocasiones se presentan en orejas, cara y muslos. En casos recurrentes y
cronicos pueden exacerbar con pustulas, ampollas e incluso ulceraciones(5,6).

Usualmente el pernio se da con mayor frecuencia en paises con clima frio y humedo, con
estaciones invernales, especificamente en Reino Unido, Francia y Estados Unidos(7). Es
mas habitual en pacientes femeninas de entre los 15 a 30 afios, mientras que en la
poblacion infantil y en ancianos se han evidenciado pocos casos(8,9). Ademas, se conoce
que los fumadores y los afroamericanos también sufren con frecuencia esta condicion
dermatoldgica. Es muy probable que los datos epidemioldgicos sean escasos en vista de
que esta es una patologia infradiagnosticada(10).

El pernio se clasifica en dos: el eritema pernio primario o idiopético, el cual no se asocia
con ninguna alteracion o enfermedad, mientras que los sabafiones secundarios tienden a
manifestarse a partir de enfermedades de origen autoinmunitario, siendo mas frecuente el
lupus eritematoso sistémico y la artritis reumatoide(11), también se presenta en pacientes
con gammapatia monoclonal, leucemia mielomonocitica cronica, hepatitis viral,
infeccion por VIH, crioproteinemia e incluso el uso habitual de cocaina(12,13).

En este caso la paciente padece una perniosis cronica de 5 afios de evolucion con una
alta tasa de recidiva, que al momento no ha evolucionado a una enfermedad sistémica,
pues se ha descartado en varias ocasiones un trastorno autoinmunitario, no obstante, la
paciente debe realizarse un seguimiento a largo plazo ante la posibilidad de que sea un
signo que preceda al lupus. La relevancia de la presentacion de este reporte de caso
radica en dar a conocer los principales hallazgos del proceso de evolucion clinica y
diagnostico de sabafiones, con la finalidad de que sirva de aporte a la comunidad
cientifica médica.

Metodologia

La metodologia para desarrollar el presente articulo es el reporte de caso clinico en
relacion a Sabafiones, el cual se llevé a cabo mediante la recoleccion retrospectiva de la
informacion por acceso a la historia clinica tanto digital como fisica por medio de la
autorizacion de la paciente a través del consentimiento informado, la cual incluye
epicrisis, analisis de laboratorio y el estudio histopatoldgico. Se incluye una revision
bibliogréfica para corroborar la informacion del caso.
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Resultados

Se presenta el caso de una paciente femenina de 21 afios de procedencia de Estados
Unidos y residencia en Cuenca, con antecedentes de asma en la infancia y tratamiento
para lupus eritematoso sistémico durante 4 afios con prednisona 20mg, diagnostico que
posteriormente se descarta en el 2021 por el area de reumatologia tras examenes de
laboratorio. Como antecedentes patologicos familiares presenta a una hermana
diabética tipo 1, abuela materna con artritis reumatoide, padre con hemopatia e
hipertension arterial. La paciente ademas presenta un IMC de 17.

La paciente acude a consulta externa de Dermatologia en la cual refiere que desde hace
5 afios presenta manifestaciones dermatologicas recurrentes en manos y pies, que tras
varios tratamientos que no recuerda, tiene leve mejoria y varios episodios de remision
y exacerbacion.

Al examen fisico presenta maculas violaceas y papulas eritematosas de 1 mm sobre
eritema, distribuidas bilateralmente en falanges distales de dedos de las manos y de los
pies, en dorso de manos, palmas y plantas tiene escasas papulas eritematosas, algunas
de ellas ulceradas.

Las primeras manifestaciones clinicas iniciaron hace 5 afios, desde entonces la
enfermedad ha tenido un curso crénico e intermitente, se ha evidenciado que las
exacerbaciones son mas frecuentes tras viajes que realiza a Estados Unidos,
especialmente en épocas de temperaturas bajas.

Se le realiz6 diversas pruebas diagndsticas cuando se sospecho de vasculitis y LES, sin
embargo se descartaron gracias a pruebas de laboratorio que se le ha venido realizando
anualmente.

Al acudir a consulta, tras una exhaustiva historia clinica acompafiada de una
dermatoscopia de las lesiones cutaneas (Figura 1), el Area de Dermatologia asocid sus
sintomas con los viajes y el vinculo con la exposicién al frio, procediendo a realizarle
una biopsia (Figura 2) por medio de la cual se confirm6 la sospecha de perniosis.

Las manifestaciones clinicas del caso fueron inusuales, mostrando lesiones purpuricas
en piel acral tanto de manos como de pies, acompafiadas de dolor intenso que parecia
indicar la presencia de una enfermedad inflamatoria de los vasos sanguineos o incluso
una obstruccion vascular. No obstante, el progreso clinico acompafiado de la biopsia
cuténea confirmaron el diagnostico de sabafiones de origen idiopatico.
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Imagenes:

Figura 1: En la dermatoscopia tanto en dedos de las manos (A) como en de los dedos de los pies (B),
se observa que en las areas ungueales no existen alteraciones de importancia, mientras que en el area
subungueal y en el area del plexo venoso subpapilar se observa capilares con un patrén tortuosos y
cuticular en otras zonas. Ademas, se evidencia alteraciones morfolégicas como distribucion capilar
presente aumentada, asas con tortuosidades, numerosas dilataciones capilares, un grado de
angiogénesis, capilares dilatados, megacapilares (Bushi capillary) menor 5%, se encontraron
microhemorragias antiguas escasas y no se encontraron areas avasculares.

Figura 2: En la biopsia de piel acral, los cortes histol6gicos muestran piel, la epidermis tiene acantosis,
hiperqueratosis compacta e hipergranulosis, con vacuolizacion de capa basal. La dermis superficial y
profunda muestra infiltracion linfocitaria perivascular con abundante material mucinoso disperso.
Dermatitis superficial y profunda con depdsitos de mucina.

Por medio de medidas preventivas ante la exposicion al frio y la administracion de 5mg
de Amlodipino QD, se logr6 que la paciente vaya disminuyendo la cronicidad de sus
manifestaciones clinicas, en donde inicialmente se evidencié la desaparicion de las
ulceras y luego la ausencia de eritema. En la actualidad se ha logrado una remisién
completa de todas sus lesiones tanto en los dedos de las manos como de los pies.
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El eritema pernio es una patologia infrecuente por lo que suele ser desconocida por
médicos con especialidades no afines a la dermatologia, lo que involucra la realizacion
de andlisis de laboratorio y exploraciones imagenoldgicas innecesarias y costosas, que
se podrian evitar realizando un correcto diagnostico clinico acompafiado de una biopsia
para confirmar las alteraciones que causan esta enfermedad(2,8).

Usualmente el pernio se da con mayor frecuencia en paises con clima frio y himedo,
con estaciones invernales, especificamente en Reino Unido, Francia y Estados Unidos.
Cabe recalcar que en nuestro caso la paciente reside en Ecuador, pero sus lesiones se
presentaron tras viajes que realizaba a Estados Unidos, razon por la cual se logrd
asociarle a esta enfermedad. (7).

Es mas habitual en pacientes femeninas de entre los 15 a 30 afios, mientras que en la
poblacion infantil y en ancianos se han evidenciado pocos casos (8,9). La paciente en
cuestion estd dentro del rango de edad con mayor prevalencia, ya que tiene 21 afos,
siendo mas susceptible a padecer la enfermedad. Ademas los afroamericanos también
sufren con frecuencia esta condicion dermatoldgica. Es muy probable que los datos
epidemioldgicos sean escasos en vista de que esta es una patologia infradiagnosticada
(3,10).

Tanto la patogenia como las caracteristicas fisiopatoldgicas de los sabafiones es aln
incierta debido a lo extrafa e infrecuente que es esta enfermedad, no obstante, durante
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el trascurso del tiempo se ha logrado identificar que el vasoespasmo es el mecanismo
fisiopatoldgico inicial, especialmente cuando los pacientes estdn expuestos a
temperaturas himedas y frias durante un amplio rango de tiempo (1). Se ha logrado
evidenciar que la vasoconstriccion prolongada tras exposicion al frio induce a una
reaccion inflamatoria secundaria posterior y finalmente hipoxia del endotelio (4,14).

Se ha logrado determinar que en aquellas personas con condiciones que causan una
disminucion de peso como la cirugia bariatrica, anorexia o que tengan un IMC bajo,
son mas susceptibles a padecer una desregulacion de su temperatura corporal y por ende
haciéndolos méas propensos a tener respuestas anormales en climas frios, justificando
asi que la termorregulacién juega un papel fundamental en este trastorno. En este caso,
se destaca que la paciente si tiene un bajo peso, lo que probablemente hizo que sea mas
propensa a presentar este tipo de lesiones (4,15).

La existencia de sepsis focalizada, factores genéticos, el estado nutricional, cambios a
nivel hormonal, enfermedades autoinmunitarias y sistémicas son varios de los factores
que predisponen Yy justificarian la razén por la cual este trastorno no afecta de igual
manera a todo aquel gue se exponga al frio(11).

Por medio de la aplicacion de los criterios diagndsticos de Prakash S. y Wisman M., se
pudo identificar que la paciente cumplia con todos los parametros, los cuales incluyen
manos o0 pies con alteraciones caracteristicas como la presencia de papulas
violaceas/eritematosas oscuras con edema y presencia de dolor, lesiones bilaterales
temporalmente vinculadas con la exposicion al frio no glacial, lesiones que tienen mejoria
al calentar la zona afectada, ser paciente femenina joven, tener un IMC bajo y que sus
manifestaciones clinicas se presenten a finales de invierno y principios de primavera; esto
permitio establecer el diagnostico(14).

Asimismo, en un estudio reciente se han descrito parametros actuales para instaurar el
diagndstico de sabafiones, dentro de los parametros mayores se manifiestan tanto el
eritema como la inflamacidn localizada que afecta principalmente a la piel acral y que
persistan mas de 24 horas, mientras que los criterios menores abarcan ya sea la
aparicion o el empeoramiento en los meses mas frios, que el estudio histopatolégico
en la biopsia de piel presente edema dérmico con infiltrado linfocitico perivascular
profundo y superficial y que no se haya presenciado hallazgos de LES y que si haya
dado buenos resultados frente al manejo conservador, cabe mencionar que para brindar
el diagnostico de este acrosindrome la paciente debe presentar todos los criterios
mayores y minimo 1 de los 3 criterios menores(3), mismos que presentd en su totalidad.

Estudios recientes han evidenciado que se asocian también con la enfermedad del
COVID-19(15,16), Galvan Casas, et.al, reportd en un estudio de serie de casos en
Espafia que los sabafiones tienen una prevalencia del 19% de los casos del SARS-COV
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2(17). No obstante, la paciente de nuestro caso reveld que sus manifestaciones clinicas
iniciaron antes de la pandemia y que a la fecha no habia dado positivo para el COVID-
19, por ende se descarta éste virus haya sido un desencadenante de sus manifestaciones.

Si el Chilblain es tratado adecuadamente, su prondstico es bastante favorable, a pesar
de ser un proceso auto limitado y transitorio, el prurito y dolor de las areas afectadas
pueden provocar incapacidad hasta lograr su curacion completa. Las lesiones
generalmente sanan de 2 a 3 semanas exceptuando a los nifios y ancianos porque es
complicado que se rijan al tratamiento y también en pacientes con insuficiencia venosa
cronica. Para evitar recidivas, el paciente debe acogerse a normas preventivas, evitando
asi un curso cronico de este trastorno(3,10).

La paciente si nos otorgd el consentimiento informado.

Conclusiones

e Al tratarse de una enfermedad infrecuente en nuestro medio, el eritema pernio no
suele ser diagnosticado de manera oportuna y por ende el manejo terapéutico se
lleva a cabo de manera ineficaz en la mayoria de los casos, empeorando asi los
cuadros clinicos de los pacientes e incluso poniendo en riesgo su vida. Es por ello
gue no debemos dejar pasar por alto cuando un paciente acuda con este tipo de
lesiones, ya que con una buena historia clinica haciendo énfasis en posibles
exposiciones ya sea al frio o a la humedad, y con un examen fisico adecuado se
podria identificar con facilidad a la enfermedad. A partir del diagnostico, las
medidas preventivas y de cuidado seran primordiales.

e Esde suma importancia que se realice controles periddicamente a estos pacientes
ya que estas lesiones pueden ser alteraciones que pueden estar precediendo a
enfermedades subyacentes.

e Con la presentacion de este caso se espera el aporte a la comunidad cientifica para
conocer a mayor profundidad las caracteristicas clinicas de esta enfermedad.
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