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RESUMEN 

L 
a epidermodisplasia verruciforme (EV) es una ge

nodermatosis poco frecuente que determina una

susceptibilidad en el individuo a la infección por 

subtipos específicos del virus del papiloma huma-

no (EV-PVH), que producen una morbilidad baja en la po

blación normal pero que en pacientes susceptibles provo

can una infección limitada a la piel, persistente, polimorfa y 

generalizada. 

En las últimas décadas esta entidad ha despertado bas

tante interés por su probable contribución a la proliferación 

benigna y maligna de la piel, constituyéndose en un modelo 

de carcinogénesis cutánea inducida por PVH. 

Con esta serie describimos seis casos llamativos por 

presentarse con carcinomas escamocelulares caracteriza

dos por su agresividad, manifestada por invasión local y 

capacidad de hacer metástasis. 
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SUMMARY 

Epidermodysplasia verruciformis (EV) is a rare geno

dermatosis associated with EV-specific human papilloma 

virus, that are harmless for general population but in sus

ceptible patients produce generalized, long lasting, skin li

mited infection. Lately, it has been related to contribute to 

benign and malignant epidermal proliferation, conforming a 

model of cutaneous viral oncogenesis. 

In this serie we describe six interesting cases that are 

presented with aggressive squamous cell carcinoma cha

racterized by its local invasion and metastasis capacity. 

Key words: epidermodysplasia verruciformis, human 

papilloma virus, squamous cell carcinoma. 

INTRODUCCIÓN 

La epidermodisplasia verruciforme (EV) es un desor

den heredado autosómico recesivo, relacionado con la pre

sencia persistente del virus del papiloma humano (PVH) 

como consecuencia de una alteración inmunológica hacia 

los queratinocitos infectados por el PVH1 ·2·3, en la cual la 

radiación ultravioleta B (UVB) tiene un papel importante en 

el desarrollo de las lesiones malignas.1-2 

Clínicamente se caracteriza por la aparición desde la 

niñez de máculas similares a las de la pitiriasis versicolor y 

las verrugas planas. Del 30% a 60% de los pacientes pue

den tener conversión maligna, desarrollando carcinomas es
camocelulares (CEC) que inician en la tercera o cuarta dé

cadas de la vida, especialmente en áreas fotoexpuestas, 1 

las cuales se han descrito en la literatura como CEC de 

bajo potencial de recidivas o metástasis. 

Presentamos una serie de seis pacientes vistos en el 

servicio de dermatología oncológica del Instituto Nacional 

de Cancerología (INC), desde el año 2001 hasta el 2004, 

con diagnóstico de EV clínico y confirmado por estudio 

histopatológico, cuyas manifestaciones clínicas en la ma

yoría de los casos llamaron la atención por su agresividad 
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en la presentación, situación diferente a lo descrito en la 
literatura. 

DESCRIPCIÓN DE CASOS 

Caso 1 

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino 
quien ingresa a la institución a la edad de 32 años, proce
dente de Sátira, norte de Boyacá, con diagnóstico de EV. A 
los 28 años de edad presentó CEC frontal in si/u. Posterior 
a éste, aparición de múltiples CEC en áreas fotoexpuestas 
que recibieron manejo quirúrgico o criocirugía. Seis meses 
después deJ,tratamiento quirúrgico del CEC en la región fron
tal derecha',' presenta tres recidivas locales; las dos prime
ras, manejadas con resección local amplia, pero la tercera 
comprometió los tejidos blandos de la órbita y se extendió 
en profundidad hasta la tabla ósea, requiriendo manejo con 
exanteración de la órbita derecha y colgajo libre por el ta
maño de1 defecto. El estudio de la patología quirúrgica re
porta un CEC infiltrante, bien diferenciado, con invasión 
perineural y compromiso del borde profundo hasta la dura
madre. Ante este hállazgo se decide manejar con radiotera
pia. El paciente recibió tratamiento con fotones en forma 
paliativa hasta completar una dosis total de 6000 cGy. Ade
más de las lesiones características de EV, como lo son las 
lesiones similare.s a pitiriasis versicolor y verrugas planas 
en áreas expuestas (Figura 1 }, el paciente presentaba 
verrugas planas en las palmas de las manos (Figura 2). 

Figura 1. Verrugas planas e,n el dor.so de 
0

la mano y el antebra
zo. 
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Caso 2 

Se presenta el caso de un paciente de sexo masculino, 
de 59 años procedente de Tíbana, Boyacá, quien ingresó a 
la institución en 1998 por presentar un CEC en el dorso de la 
mano derecha y múltiples queratosis actínicas, quien se ma
nejaron con resección local amplia y crioterapia, respectiva
mente. Tres años después de continuar presentando múlti
ples CEC, y ante el hallazgo de verrugas planas en las zonas 
fotoexpuestas, se hizo el diagnóstico de EV. A los dos años 
presenta recidiva tumoral con invasión perineural y conglo
merado ganglionar metastático axilar derecho, el cual fue tra
tado con desarticulación interescápulo-torácica. En el estu
dio histopatológico de la pieza quirúrgica se informan bordes 
positivos. Debido a este hallazgo y al conglomerado ganglio
nar se decidió dar tratamiento complementario con radiote
rapia de fotones, con una dosis total de 6000 cGy. 

Figura 2. Verrugas planas en la palma de la mano de un pa
ciente con EV. 

Caso 3 

Paciente de sexo masculino de 58 años, procedente de 
Mutiscuá, norte de Santander, quien desde los siete años 
presentaba lesiones similares a pitiriasis versicolor en el tron
co y desde los 12 años, verrugas planas. Al ingresar en la 
institución, en 1994, se le diagnosticaron múltiples CEC; uno 
de ellos en la región frontoparietal izquierda con compromi
so del párpado inferior, el maxilar superior, el reborde y el 
piso orbitario, lo cual se maneja con maxilectomía, exante
ración de la órbita y resección de los tejidos blandos fronto
parietales (Figura 3). El reporte de patología informó bor-
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des de resección comprometidos por CEC bien diferencia

do e invasión perineural, por lo que se decide realizar radio

terapia complementaria con cobalto hasta acumular una 

dosis de 6000 cGy. En el 2002 se diagnosticó una nueva 

recidiva tumoral que se declaró inoperable, asociada con 

un nódulo pulmonar apical, interpretada como una posible 

metástasis, por lo que se decide volver a irradiar como ma

nejo paliativo. 

Otros diagnósticos realizados en el paciente incluyen 

carcinoma basocelular (CBC) y queratosis seborreicas. 

Figura 3. Presencia de múltiples cicatrices de CEC en la cara. 
Obsérvese exanteración de la órbita izquierda y colgajo libre 
en la región frontal. 

Caso4 

Paciente de sexo masculino de 29 años, procedente de 

Sincelejo, Sucre, con diagnóstico de EV desde los 25 años. 

Ingresa a la institución en el 2004. Había sido tratado extra

institucionalmente con radioterapia por dos CEC en la re-
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gión frontal con posterior aparición de múltiples tumores clí

nicamente compatibles con carcinomas basocelulares (CBC) 

alrededor de la zona de radioterapia, por lo que es remitido 

al INC (Figura 4). El paciente presentaba un extenso com

promiso en el tronco y las extremidades caracterizado por 

lesiones similares a pitiriasis versicolor (Figura 5). No se 

tomó biopsia confirmatoria pues el paciente no regresó a la 

institución. 

Figura 4. Paciente joven con múltiples tumores en la cara; prin
cipalmente alrededor del área de radiodermitis. 

Caso 5 

Paciente de 35 años, de sexo masculino, procedente 

de Lenguasaque, Cundinamarca, con diagnóstico de EV, 

manifestado clínicamente por múltiples verrugas planas (Fi

gura 5). Ingresa al INC en 1981 y durante su seguimiento 

se diagnostican dos CEC en el labio superior izquierdo y en 

el ala nasal del mismo lado, los cuales fueron manejados 

con rayos X superficiales hasta ajustar una dosis de 4500 

Figura 5. Exten
so compromiso 
en el tronco y las 
e x t r e m i d a d e s  
superiores por 
lesiones simila
res a pitiriasis 
versicolor. 



Revista Asociación Colombiana de Dermatología & Cirugía Dermatológica 

Epidermodisplasia verruciforme 

cGy. Posteriormente se le diagnostican CBC y tumores be

nignos, tales como queratosis seborreicas y un poroma ecri

no de ubicación supraclavicular, que es resecado totalmen

te al tomar la biopsia en forma escisional. 

Caso 6 

Paciente de sexo masculino de 24 años, procedente de 

Fundación, Magdalena, con diagnóstico de EV desde los 

12 años, quien desde los 24 años presenta múltiples CEC 

infiltrantes, con posterior aparición de múltiples CBC en el 

tórax, enfermedad de Bowen en la areola y el dorso de las 

manos y queratosis seborreicas en el cuello (Figura 6). Los 

tumores malignos fueron manejados con resección quirúr

gica y otros con criocirugía. Uno de los CEC ubicado en la 

región preauricular, presentó una recidiva inoperable, por lo 

que fue manejado con radioterapia de cobalto paliativamen

te, recibiendo una dosis acumulada de 7500 cGy y quimio

terapia con 5 fluoruracilo y cisplatino. 

Figura 6. Se observan múltiples queratosis seborreicas en el 
cuello. 

DISCUSIÓN 

La epidermodisplasia verruciforme (EV) es un desor

den heredado autosómico recesivo, descrito por Lewando

wsky y Lutz en 1922, relacionado con la presencia persis

tente de subtipos específicos del virus del papiloma huma

no (PVH), caracterizado por la aparición desde la niñez de 

máculas similares a las de la pitiriasis versicolor y verrugas 

planas, y en la edad adulta por la conversión maligna, de

sarrollando CEC, especialmente en áreas fotoexpuestas.1

EPIDEMIOLOGÍA 

La EV es una enfermedad de amplia distribución mun

dial, sin predilección por género o raza.4•
5 Su incidencia exac

ta no se conoce. En cuanto a su presentación existen dos 

formas, la esporádica y la familiar, siendo la primera la for

ma más común,6 y en donde no se reporta ningún pariente 

con la enfermedad. En nuestra serie sólo dos de los pacien

tes tenían hermanos con la enfermedad y tres no referían 

parientes comprometidos (Cuadro 1 ). 

Se ha encontrado que pacientes inmunosuprimidos 

pueden presentar un "síndrome similar a EV", descrito con 

mayor frecuencia en pacientes trasplantados renales1 y en 

los últimos años en pacientes infectados con el virus de in

munodeficiencia humana (VIH),7
·
8 asociado con la inmunu

supresión prolongada que permite la persistencia de infec

ción por PVH. 

ETIOLOGIA 

Genética 
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La susceptibilidad genética al virus se hereda de forma 

autosómica recesiva, aunque también se han descrito algu

nos casos ligados al X.9

Existe una frecuencia alta de consaguinidad entre los 

casos reportados, siendo de 11 % en Europa y hasta un 40% 
entre japoneses, y en las familias con la enfermedad, hasta 

un 30% de los familiares adquirirán esta patología en algún 

momento de sus vidas.9 

En los pacientes colombianos estudiados por el doctor 
La Rueda, en asociación con el doctor Orth (Instituto Pas

teur-París), se encontró que el locus relacionado con la EV 

(EV-1) está localizado en el cromosoma 17q25. 1º•11 Este si

tio codifica las proteínas envueltas en el control de las in

fecciones intracelulares, actuando sobre la expresión del 
genoma viral o en la actividad de las proteínas virales no 

estructurales como la E1, E2, E6 o E?. Además, estos ge
nes también pueden tener algún tipo de papel en el control 

inmunológico de las infecciones por PVH.10 

Otro aspecto interesante es que en la misma región del 

cromosoma 17q25 se encuentra el locus de la psoriasis 

(PSORS2), y un segundo locus de susceptibilidad para la 

EV (EV2) se encuentra en el cromosoma 2p, junto con el 

locus de susceptibilidad para la psoriasis.12 Estas asocia

ciones explican la presencia del PVH en pacientes con pso

riasis, especialmente las formas familiares. 1 3•15 
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Cuadro 1. Características principales de los pacientes en el reporte de casos 

Año de Lugar Antecedentes Tipos de Tipos de 

Nº ingreso de familiares tumoraciones tumores 

Caso al INC Edad origen de EV malignas benignos Complicaciones Tratamiento 

1 2002 32 Boyacá Negativos -Múltiples CEC, No presentó -CEC en región frontal - Cirugía

uno de ellos derecha recidivante - Criocirugía.

en frente. (tres ocasiones) - Exanteración de

con compromiso de órbita derecha,

la dura madre. colgajo libre

-Invasión perineural - Radioterapia con

fotones (dosis total 6000 cGy)

2 1998 59 Boyacá No hay -CEC en el -Metástasis axilares - Cirugía

datos dorso de la con conglomerado - Criocirugía.

mano derecha ganglionar. -Desarticulación

-Queratosis - Invasión interescapulotorácica

actínicas perineural -Radioterapia con

fotones (dosis total 6000 cGy)

3 1994 58 Norte de Negativos -CEC multiples -Queratosis - CEC frontoparietal - Cirugía

Santander - CBC Seborreicas izquierdo con compromiso -Maxilectomía, exanteración 

de párpado inferior, maxilar de órbita izquierda.

superior reborde -Radioterapia con

y piso orbitario. cobalto

- Positividad en bordes (dosis total 6000 cGy).

de resección e invasión -Reirradiación paliativa

perineural

- Recidiva tumoral y posible

metástasis pulmonar apical

derecha.

4 2004 29 Sucre Hermano - CEC in situ. Ninguno -Radioterapia

-CBC múltiples (previo ingreso INC)

5 1981 35 C/marca Hermanos - CEC -Poroma ecrino -Radioterapia con rayos x

- CBC -Queratosis superficiales (dosis total

seborreicas 4500 cGy)

- Electrofulguración

- Crioterapia

6 24 Fundación Negativos -CEC múltiples, -Queratosis -Cirugía

Ma� infiltrantes Seborreicas -Crioterapia

-CBC múltiples -Quimioterapia con

-Enfermedad de cisplatino y 5-fluoruracilo

Bowen -Radioterapia con cobalto

-Queratosis (dosis total 7500 cGy).

actínicas

� 53 
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Papel del papiloma virus humano (PVH) 

Por lo menos 20 tipos de PVH se han asociado con la 
EV (EV-PVH), incluyendo el 3, 5, 8-10, 12, 14, 15, 17, 19-
25, 36, 37, 38, 47, 49, 75, 76 y 80, los cuales se pueden 
clasificar de acuerdo con su estructura de DNA y su capaci
dad oncogénica. 16 En el caso de los pacientes que presen
tan lesiones clínicamente benignas, prevalecen los tipos 3 
y 1 O, involucrados en el origen de las verrugas planas en la 
población general.1 · 16 Aquellos que desarrollan las lesiones
malignas son infectados preferiblemente por los tipos 5 y 8, 
y en menor frecuencia por los tipos 14, 17, 20, 25 y 4 7 .12·17 

En la población inmunosuprimida, como trasplantados 
renales y VIH positivos, se ha documentado mayor inciden
cia de infección por aquellos tipos del PVH que afectan a la 
población general, como el 2-4, 1 O y 28, así como los espe
cíficos de la EV, desarrollando lesiones con las mismas ca
racterísticas clínicas que los pacientes con EV, con la única 
diferencia que pueden ser transitorias si la inmunosupre
sión se revierte, como en el caso de pacientes con VIH tra
tados con antirretrovirales.8· 18 

Varios tipos de EV-PVH se han encontrado en la piel en 
el 35% de los pacientes sin EV con cáncer de piel, y 33% en 
la piel normal de los pacientes expuestos a PUVA, en reser
vorios, especialmente en los folículos pilosos (45%-62%).2 

La capacidad oncogénica del los tipos 5 y 8 se debe a 
la acción que las oncoproteínas tempranas (E6 y E7) del 
PVH al interferir con proteínas supresoras tumorales, prin
cipalmente el p53 y el pRB, que llevan a su expresión 
aberrante.19·2º En el caso de los EV-PVH, especialmente el
tipo 5, la acción de E6 y E7 se desconoce. Ambas proteínas 
E6 y E7 son expresadas en cánceres asociados a la EV, 
pero la integración del DNA viral en el huésped sólo se evi
dencia en las metástasis. La p53 se encuentra expresada 
en mayor porcentaje en lesiones benignas y malignas de 
pacientes con EV.2· 1 2· 2º•21

. 

Papel de la inmunidad 

Una de las características más importantes que pre
sentan los pacientes con EV es el defecto de la inmunidad 
mediada por células, manifestado por la inhibición en la ci
totoxidad contra los queratinocitos infectados por los EV
PVH.3 

Clínicamente la inmunosupresión local se manifiesta por 
una anergia cutánea (falta de reacción ante sensibilizantes 
externos como el dinitroclorobenceno) en los pacientes con 
EV-PVH.1 ·22 Otros presentan reducción de la relación linfo-
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citos B/linfocitos T (LB/LT) o alteración en la migración es
pontánea de neutrófilos.23

El factor transformante del crecimiento beta (TGF-�), 
cuya expresión se encuentra aumentada en la EV, se aso
cia con propiedades inmunosupresivas.1

Sumado a las alteraciones anteriores, la interleuquina 4 
(IL-4) y la IL-10 pueden incrementar defectos en el sistema 
inmune, disminuyendo la respuesta inmune celular, y los al
tos niveles de IL-1 e IL-6 pueden tener importancia en el pro
ceso de dispersión e invasión maligna en pacientes con EV.24

Rayos ultravioleta 

La exposición al sol se asocia con una mayor expre
sión del DNA de los EV-PVH, debido a un aumento en la 
susceptibilidad a infecciones virales generada por la inmu
nosupresión causada por los UV.25

Los rayos UVB son capaces de inducir inmunosupre
sión local y sistémica a través de la alteración en la presen
tación antigénica y la respuesta Th1 y Th2.25 Uno de los
mediadores de esta inmunosupresión local producida por 
los rayos UV es el ácido urocánico, que es un gran absor
bente de estos rayos en el estrato córneo. Cuando se lleva 
a cabo la exposición solar, el ácido urocánico es isomeriza
do de la forma trans a la forma cis. Los niveles de esta últi
ma forma están elevados en pacientes con EV. 1 

Respecto a la función de las citoquinas, se ha encon
trado que el factor de necrosis tumoral (TNF), cuya produc
ción está genéticamente determinada, tiene un papel en la 
susceptibilidad o resistencia a los efectos de los rayos UVB. 
En el caso de los pacientes con EV, hay un incremento en la 
expresión de TNF RNA mensajero en la piel lesional,26 lo
que explica una mayor susceptibilidad al efecto de los UV. 

Todo este proceso de inmunosupresión se convierte en 
un factor de riesgo para la producción de cáncer sumado al 
efecto mutagénico propio de los UV. 16· 27

Manifestaciones clínicas 

Existen dos formas clínicas: benigna y maligna. La be
nigna está asociada con el PVH3 y el 1 O, manifestándose 
con verrugas planas, monomorfas, similares a las que afec
tan a la población normal. Sin embargo, en nuestra opinión, 
esta forma benigna no corresponde a una EV, pues no en
contramos las lesiones tipo pitiriasis versicolor en el tronco, 
tan características de la EV. La forma maligna asociada con 
los tipos 5 y 8 se presenta de una manera más polimorfa, 
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con máculas y placas que varían desde acrómicas hasta 

café o rojizas.4 

Las primeras lesiones aparecen en la niñez, aproxima

damente entre los cuatro y ocho años, pero se manifiestan 

plenamente en la etapa media de la vida. Se trata de verru

gas planas que se localizan en la cara dorsal de las manos, 

el cuello y la cara. Posteriormente se desarrollan máculas y 

placas similares a la pitiriasis versicolor en tronco. El cuero 
cabelludo y las mucosas por lo general no se afectan. Las 

verrugas en las extremidades, especialmente las inferiores, 

tienden a confluir, formando grandes placas hiperpigmenta

das. La evolución clínica muestra que, a pesar del trata

miento, las lesiones persisten. Los cambios tipo placas eri

tematosas y queratosis actínicas sólo aparecen en etapas 

más tardías, en el tronco y las áreas expuestas al sol.4 

La edad de inicio de los síntomas en nuestros pacien
tes sólo pudo ser documentada en dos de ellos, que fue a 

los siete y doce años. La clínica es similar a lo que describe 
la literatura, es decir, las que corresponden a pitiriasis versi
color están ubicadas principalmente en el tronco y el cuello, 

y las verrugas planas, en la cara. 

La transformación maligna ocurre entre un 30% y 50%, 
usualmente en la tercera década de vida, predominante

mente en áreas fotoexpuestas como la cara (frente) en un 

40% y tan sólo un 16% en áreas no expuestas, como el 
tronco y la vulva.28 La alta incidencia de cáncer en las áreas

fotoexpuestas se explica probablemente por la exposición 
prolongada a los rayos UVB como cofactor de los EV-VPH 

oncogénicos.2· 4 Los tumores desarrollados reportados no
son localmente destructivos y se caracterizan por tener un 
bajo potencial invasivo y metastásico. Las metástasis 

ocurren en tumores irradiados o sometidos a la influencia 
de otros co-carcinógenos.4 El principal cáncer desarrollado 

es el escamocelular en 91 % de los casos (Figura 7), segui
do por el carcinoma tipo Bowen (25%), el carcinoma baso

celular (6%-8%) y los carcinomas ecrinos (2%). Motegi y 

colaboradores reportan un caso raro de un tumor triquile
mal proliferante asociado con el tipo EV-PVH 21 (28). 

En nuestra serie las principales lesiones malignas encon

tradas fueron el CEC, tanto in slfu(queratosis actínicas, enfer

medad de Bowen) como invasor. En cuatro pacientes se do

cumentó la edad de aparición, siendo la más temprana a los 

24 años. Estos tumores se caracterizaron por ser múltiples y 

estar ubicados en áreas fotoexpuestas, tales como la frente y 

el dorso de las manos, aunque cabe mencionar la ubicación 

de uno de ellos en la areola. Todo lo anterior concuerda en 

frecuencia y ubicación con lo reportado por la literatura. 
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Figura 7. CEC bien diferenciado en un paciente con EV. 

Contrariamente a lo reportado en la literatura, el común 

denominador que tuvieron los tumores de nuestros pacien

tes fue su comportamiento recidivante y agresivo, con inva

sión a la duramadre en uno de ellos, y en tres de ellos con 

invasión perineural. En cuanto a la frecuencia de las metás

tasis, ésta se documentó en dos de los seis pacientes, si

tuación que difiere de la literatura, en la que se dice que es 

raro encontrarlas. También es importante resaltar la frecuen

cia de presentación del CBC en nuestra serie, hallada en la 

mitad de los pacientes. 

Otros tumores que se han asociado con la EV son los 

quistes epidermoides,29 las queratosis seborreicas pigmen
tadas y el sarcoma de Kaposi.30 En tres de nuestros pacien

tes se encontraron lesiones tumorales benignas como que
ratosis seborreicas, ubicadas principalmente en el área del 

cuello, y en uno de ellos una lesión supraclavicular derecha 

diagnosticada como poroma ecrino. 
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Las manifestaciones no dermatológicas son raras. Ru

baie y colaboradores reportan el caso de dos hermanos con 

lesiones típicas en la piel de epidermodisplasia verrucifor
me asociada con manifestaciones neurológicas consisten

tes en dificultades en el habla y sordera.31 

HISTOPATOLOGÍA 

Para las lesiones producidas por los EV-PVH, su ca

racterística común de las lesiones es el efecto citopático 

específico (Figura 8). La intensidad de este efecto depende 
de la carga viral y la actividad de la enfermedad. Se obser

va hiperqueratosis y acantosis moderada, con células gran

des organizadas en nidos, en las capas granular y espinosa 

de la epidermis, con palidez entre azul y gris y halos perinu

cleares de manera ocasional.32 

Figura 8. Piel de un paciente con EV en dbnde se observa hi
perqueratosis paraqueratótica, además de cambios citopáti
cos en la epidermis típicos de EV. 

Las variaciones en los hallazgos histopatológicos se dan 

de acuerdo con la ubicación de las lesiones y el estado in

mune del paciente. Las lesiones cutáneas del área genital 

tienen hiperqueratosis marcada,32 y en el caso de los pa

cientes trasplantados o con VIH la histopatología carece de 

las características clásicas de la EV y el riesgo de displasia 

es mucho mayor.33 

A la microscopía electrónica se observan las caracte
rísticas de las células displásicas, tales como el aclaramiento 

del citoplasma y el nucleoplasma con partículas virales que 

llenan el núcleo de las células superficiales, tanto en el es

trato espinoso como en el basal. 
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Para las lesiones premalignas y malignas se observan 

abundantes células disqueratósicas y atipia. 

DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL 

La acroqueratosis verruciforme se caracteriza por pápu
las similares a las verrugas planas, y en el dorso de las 

manos, los codos y las rodillas son muy similares clínica

mente a la EV, pero con una histopatología característica 
de papilomatosis en capitel de iglesia que permite la dife

renciación. 

El liquen plano se caracteriza por pápulas aplanadas 

pruriginosas en la zona volar de las manos y las piernas, 

con compromiso característico de las mucosas. 

Otras condiciones que hay que tener en cuenta para el 

diagnóstico diferencial son la estuco-queratosis, el nevus 

epidérmico y las lesiones tipo EV de los pacientes VIH y 

trasplantados. 31 

TRATAMIENTO 

El manejo principal es la protección solar desde la ni

ñez, acompañada de observación y seguimiento clínico, 
buscando la prevención y detección temprana de las lesio
nes, tanto premalignas como malignas, las cuales, una vez

establecidas, deben ser tratadas quirúrgicamente con már
genes de resección que dependen de la agresividad del tu
mor. La radioterapia está contraindicada por el riesgo de 
inducción de nuevas lesiones, de recidiva local y de metás
tasis. Sin embargo, en los casos irresecables puede ser una 
alternativa. A este respecto queremos aclarar la situación 
que se presentó con el paciente del caso número cinco, el 
cual recibió radioterapia como manejo inicial de sus CEC. 
Esta situación se puede explicar por el hecho de que el pa
ciente ingresó en 1981 inicialmente por radioterapia, época 
en la cual no estaban muy claras las consecuencias de este 
tipo de manejo. Respecto a los demás pacientes que tam

bién recibieron radioterapia, ésta se les ordenó como única 

opción de manejo ante carcinomas irresecables y con una 
gran capacidad de recidiva 

En cuanto al manejo farmacológico, existen reportes 

de casos en que se usó interferón alfa sistémico o intrale

sional, a una dosis de 1 µg/kg/semanal, solo o combinado 

con retinoides como el etretinato y el acitretin, con dosis 

que oscilan entre 0.2 -1 mg/kg/día, con resultados transito

rios. 22
-
34

-
35 Por ello, y por la toxicidad sistémica de dichos 

tratamientos, no son usados en nuestra institución. 
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Otro medicamento utilizado es la cimetidina, a una do

sis de 40 mg/día, con resultados controvertidos, ya que en 

algunos estudios se habla de mejoría a los tres meses de 

su uso,36 mientras que en otros se reporta fracaso total. 37

CONCLUSIÓN 

La importancia del reconocimiento de un paciente con 

EV radica en la prevención y seguimiento que se debe rea-
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lizar ante la ocurrencia de cáncer de piel, lo cual va a in

fluenciar directamente el pronóstico. 

Hemos presentado una serie que, aunque pequeña, 

representa un gran cambio a lo reportado en la literatura en 

lo que se refiere a comportamiento tumoral, caracterizán

dose por su agresividad en cuanto a invasión local y capa

cidad de hacer metástasis. 
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