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Epidermodisplasia verruciforme: error innato de la inmunidad

poco sospechado

Epidermodysplasia verruciformis: a little-suspected inborn error of immunity
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La epidermodisplasia verruciforme es un defecto de la
inmunidad intrinseca e innata, autosémico recesivo, raro,
caracterizado por lesiones verrugosas en la piel por seroti-
pos ubicuos y no patégenos del virus del papiloma humano
(grupo beta 1).

El 75% se asocia con la deficiencia de TMC6/8, que codifi-
ca para EVER1/2, con inicio antes de los 23 afios. Forman
complejos con CIB1 en los queratinocitos e interactian con
otros serotipos cutaneos a través de proteinas E5 Y E8 para
evitar su transcripcion, no sintetizadas por grupo beta. El
otro 25% posee defectos de linfocitos T, con expresion cli-
nica diversa. Un tercio de los pacientes, después de los 24
afios de la dermatosis inicial, puede padecer cancer.

Se atendié una paciente femenina, quien desde los 2 afios
de edad tuvo con verrugas vulgares (Figura 1), generaliza-
das, recurrentes. Recibié tratamiento topico y quirdrgico sin
respuesta. A los 18 afios fue enviada al servicio de Derma-
tologia, en donde se obtuvo una biopsia de las verrugas co-
munes; se evidenciaron sobreinfecciones, pr lo que se inicié
profilaxis con moxifloxacino y claritromicina. Fue enviada
al servicio de Alergia e Inmunologia Clinica. El estudio de
subpoblaciones linfocitarias no reporto alteraciones. Hasta
el momento se mantiene pendiente del estudio genético, y
se ha dado de alta con probabilidad de defecto en EVER1/2.

El diagndstico de este tipo de alteraciones es clinico y ge-
nético. Amerita el abordaje mediante la identificacion de

cualquier error innato de la inmunidad, con un manejo multi-
disciplinario, ademas de revisiones frecuentes para identifi-
cacion oportuna de malignidad y tratamiento de las lesiones
cutaneas, lo que repercute positivamente en la calidad y
esperanza de vida los pacientes.

Figura 1. Dermatosis local en la cara externa de la pierna izquier-
da, caracterizada por multiples lesiones elevadas, rugosas, de
superficie irregular, algunas forman placas.
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