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desarrollan leucemia megacarioblastica aguda o M7 en los cua-
tro primeros anos de vidal-2.

Las manifestaciones cutdneas en el TMT-SD son excepciona-
les pero bastante caracteristicas. Salvo un paciente descrito por
Bastida et al> como blueberry mufin baby, en los casos publica-
dos describen erupciones vesiculopustulosas en las mejillas*>
muy similares a la que aqui se presenta.

Histologicamente, estas lesiones se corresponden con pustu-
las subcorneas llenas de neutréfilos, eosindfilos, linfocitos y cé-
lulas blasticas, junto con un infiltrado inflamatorio dérmico for-
mado por células mononucleares atipicas y blastos#510,

Los diagnosticos diferenciales clinicos incluyen procesos in-
fecciosos (impétigo ampolloso, herpes simple, etc.), eritema t6-
xico del recién nacido, miliaria, pustulosis cefilica neonatal,
acropustulosis del lactante, melanosis pustulosa neonatal transi-
toria, incontinencia pigmentaria e histiocitosis de células de Lan-
gerhans™.

En conclusion, ante erupciones cutidneas de estas caracteristi-
cas, deberia realizarse siempre un estudio genético para descar-
tar posibles mosaicismos tipo trisomia 21 en neonatos fenotipi-
camente normales. Por otro lado, las lesiones cutaneas en el
TMT-SD pueden ser el signo guia que permita establecer el diag-
nostico diferencial con la leucemia congénita, evitando asi tra-
tamientos quimioterapicos innecesarios y asegurando el correc-
to seguimiento del paciente por el elevado riesgo de desarrollar
posteriormente una leucemia aguda.
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Enfermedad de superficie
ocular por sindrome

de Stevens-Johnson tratada
con ciclosporina oral

Sr. Editor:

Las complicaciones oculares del sindrome de Stevens-Johnson
(SJS), si son suficientemente graves, pueden llevar a Glceras
corneanas recurrentes, leucoma, perforacion y, finalmente, ce-
guera. La morbilidad causada por esta enfermedad puede de-
berse a las complicaciones corneanas agudas, pero usualmente
son el resultado de la cicatrizacion corneana, por lo que se pro-
ducen secuelas cronicas en el 35% de los pacientes.

El caso del paciente presentado aqui tenia una enfermedad de
la superficie ocular grave que amenazaba la visién en su ojo
funcional; el otro es un ojo ambliope secundario a un leucoma
corneano. El paciente fue tratado con ciclosporina oral.

Un nino de 6 anos fue remitido al servicio de cornea; habia pre-
sentado un SJS a los 3 anos secundario a fenobarbital. Tenia ardor
constante, prurito y fotofobia, y estaba usando esteroides, lubri-
cantes y suero autologo. La agudeza visual era de 20/70 ojo derecho
y 20/400 ojo izquierdo, que era ambliope; ademds: blefaroespasmo,
edema del borde palpebral, triquiasis, simbléfaron, deficiencia lim-
bar en 360°, queratitis punteada superficial difusa estadio V (grave)
segun la escala de Oxford, y queratitis filamentosa. También tenia
un leucoma estromal denso en la cornea del ojo izquierdo. En los
siguientes 2 anos el paciente recibid ciclos cortos de corticoides, y
uso continuado de lubricantes sin preservativos, suero autélogo y ci-
closporina topica; pero persistian los sintomas incapacitantes y pre-
sentaba Ulceras corneanas de repeticion que amenazaban la vision
en el ojo derecho no ambliope. En septiembre de 2005, previo con-
sentimiento informado a los padres, se inici6 ciclosporina oral
(4,5 mg/kg diario) y prednisona oral (0,4 mg/kg diaria y desmonte
lento). Al mes el paciente referia sentirse mejor y el examen revelo
mejoria de la queratitis ahora estadio III (moderada). En enero de
20006 se suspendio la prednisona, manteniéndose Gnicamente con ci-
closporina oral y lubricantes; referia mejoria y solamente presenta-
ba queratitis superficial difusa estadio III (moderada). La dosis de
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ciclosporina se disminuy6 a 2 mg/kg, ya que la monitorizacion de
presion arterial estaba en el P90-P95, y en las siguientes evaluacio-
nes se mantuvo por debajo del P90. Hasta septiembre de 2006 el pa-
ciente referia tener minimos sintomas y en el momento del examen
no se evidenciaba queratitis filamentosa y solamente queratitis
superficial difusa estadio I (mimima), durante su seguimiento no
desarroll6 ulceras corneanas y su mejor agudeza visual fue de
20/40 ojo derecho y de 20/800 ojo izquierdo.

El paciente presentaba tlceras corneanas de repeticidon que
amenazaban su vision por un SJS en fase cronica. Recibid ci-
closporina sistémica como agente inmunomodulador y no hubo
queratitis o Glcera presente por mas de un ano.

La inflamacion persistente durante la fase cronica del SJS en la
sustancia propia de corneas con conjuntivalizacion estd com-
puesta de células T CD4+, células T CD8+ y macrofagos. Los lin-
focitos B probablemente no estin presentes!?.

La ciclosporina inhibe la respuesta de las células T. Desde
1984 hasta 1996, mas de 550 pacientes usaron ciclosporina oral,
por periodos de mis de 44 meses hasta 8 afnos de seguimiento
con solo algunos episodios adversos que requirieron la suspen-
sion del tratamiento: 4 casos de nefrotoxicidad, 3 casos de hiper-
tension sistémica, 3 de ndusea o malestar y un caso de gingivitis?.

El uso de ciclosporina en la inflamacion cronica del SJS, en
teoria, puede detener el ciclo vicioso que generan los linfocitos
T colaboradores y evitar la aparicion de complicaciones. En
este paciente se utilizo ciclosporina topica, pero no detuvo la in-
flamacion y continué el microtraumatismo con las consecuen-
tes lceras de repeticion. En un estudio reciente la ciclosporina
topica no disminuyo el nimero de rechazos de injerto cornea-
nos y sugieren que era insuficiente para prevenir las reacciones
inmunologicas del injerto?, lo que hace pensar que aunque la ci-
closporina topica alcanza niveles adecuados en la superficie
ocular, no son suficientes para tener efecto inmunomodulador.

Existen diferentes tratamientos para la enfermedad de la su-
perficie ocular grave en SJS cuando se encuentra en su fase cro-
nica, que consisten en medidas de soporte como lubricantes vy,
mis recientemente, desarrollos quirtrgicos como la reconstruc-
cion de la superficie ocular con trasplante de células madre
epiteliales corneanas®, o la compleja 6seo-odonto-protesis®,
otras como trasplante de membrana amnidtica y uso de mitomi-
cina ¢”8. El uso de ciclosporina oral puede convertirse en una al-
ternativa para retardar o reemplazar este tipo de cirugias, y es un
farmaco con un perfil conocido y efectos secundarios que pue-
den ser monitorizados para evitarlos. La otra opcion de trata-
miento es el trasplante de cornea; sin embargo, en el SJS el ries-
go de rechazo es considerablemente alto!?.

Basados en el tipo de inflamacion presente en el SJS, la ci-
closporina puede ser una alternativa de tratamiento para preve-
nir un procedimiento quirdrgico; se necesitan nuevos ensayos
clinicos para confirmar esta observacion.
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Ulcera lingual crénica
de diagndstico dificil
(enfermedad de Riga-Fede)

Sr. Editor:

Nino de 11 meses nacido a término de embarazo gemelar que pre-
senta antecedente de infecciones otorrinolaringologicas diversas.

Acude a la consulta por presentar afta lingual de 2 meses de evo-
lucién con fiebre inicial y no mejora con tratamiento antiséptico to-
pico. El cuadro se acompana de sialorrea, halitosis y dolor local
que interfiere en la alimentacion. Los padres niegan antecedente de
quemadura eléctrica o quimica; solo refieren sangrado nocturno
coincidiendo con movimientos masticatorios durante el sueno.

La exploracion es normal excepto lesion erosiva blanco-grisicea
en punta y base de la lengua, con aparente pérdida de sustancia
(fig. 1). La orofaringe es normal, los incisivos centrales superiores
son normales y hay malposicion de los inferiores.

Se toma frotis de la lesion; se detecta Candida guillermondii,
por lo que se inicia tratamiento con nistatina y carbenoxolona topi-
ca. En frotis de control no se aisla Candida pero presenta mala evo-
lucion. Ingresa para estudio. Analitica con leucocitos: 14.900/pl
(neutrdfilos: 37 %, linfocitos: 47,5 %), plaquetas: 636.000/pl, proteina
C reactiva: 3,3 mg/l.

Bioquimica en sangre y orina, coagulacion, estudio inmunologico,
metabolismo del hierro, funcion tiroidea, proteinograma, serologias
del virus herpes simple (VHS), virus de Epstein-Barr (VEB), virus de
la inmunodeficiencia humana (VIH) y virus de las hepatitis By C
(VHB y VHO), electroencefalograma, radiografia de torax y lateral de
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