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RESUMEN

El uleritema ofriégenes es un trastorno cutdneo benigno y
poco frecuente que se presenta habitualmente enla infancia. Se
caracteriza por papulas foliculares eritematosas y queratdsicas
en el lateral de las cejas, que con el tiempo suelen evolucionar
a alopecia cicatricial. Dicha entidad puede aparecer como
manifestacién clinica aislada o asociada a varios sindromes
congénitos (18p-, Cornelia de Lange, Noonan y Rubinstein-
Taybi, entre otros).

Presentamos el caso de un paciente de 13 afios con sindrome
18p- que consulté por lesiones puntiformes rugosas al tacto y
pérdidade pelo en ambas cejas (uleritema ofriégenes), asi como
porhiperqueratosis pilar enbrazos. Esta triada, conocida como
sindrome de Zouboulis, ha sido poco descrita en la literatura.
Se considera que el reconocimiento del uleritema ofriégenes
es de crucial importancia ya que, ante su presencia, deberia
realizarse una anamnesis y una exploracion fisica exhaustivas
en buisqueda de otras alteraciones que pudieran orientar a la
existencia de un trastorno genético subyacente.
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ABSTRACT

Ulerythema ophryogenes is a benign and rare skin disorder
commonly presenting in childhood. It is characterized by
erythematous and keratotic follicular papules located on the
side of the eyebrows, and which over time tends to evolve
into scarred alopecia. This entity may appear as an isolated
clinical manifestation or associated with several congenital
syndromes (18p-, Cornelia de Lange, Noonan, Rubinstein-
Taybi, among others).
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We presenta13-year-old male with 18p-syndrome who consults
for rough lesions and hair loss in both eyebrows (ulerythema
ophryogenes), as well as for hyperkeatosis pilaris in both arms.
This triad, known as Zouboulis syndrome, has been rarely
reported in the literature. We consider that the recognition
of ulerythema ophryogenes is of crucial importance since, in
view of its presence, comprehensive anamnesis and physical
examination should be performed in search of other alterations
thatcould guide the existence of an underlying geneticdisorder.
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INTRODUCCION

El uleritema ofriégenes, también llamado
queratosis folicular atréfica facial, es un trastorno
cutdneo benigno y poco frecuente que se presenta
habitualmente en la infancia. Se caracteriza por
pépulas foliculares queratésicas y eritematosas
que se asientan preferentemente en el lateral de
las cejas y que, con el paso del tiempo, pueden
evolucionar a alopecia cicatricial. En ocasiones,
se observan hallazgos similares en las mejillas y
en la frente.!

Dicha entidad puede aparecer como una
manifestacién clinica aislada, asociada a otros
trastornos de la queratinizacién folicular
englobados dentro del término queratosis pilares,
o presentarse junto con varios sindromes
congénitos (sindrome de Cornelia de Lange,
sindrome de Noonan, sindrome de Rubinstein-
Taybi, sindrome cardiofaciocutdneo y sindrome
18p-, entre otros).>?

Se describe el caso de un paciente con delecién
en el brazo corto del cromosoma 18 (sindrome
18p-), en el que se observo uleritema ofriégenes e
hiperqueratosis pilar.
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CASO CLINICO

Varon de 13 afios con sindrome 18p-
(delecién 18p11.1), retraso general del desarrollo
psicomotor, déficit de IgA, dermatitis atdpica
y artritis idiopdtica juvenil en tratamiento con
metotrexato y etanercept.

Acudié a la consulta por lesiones puntiformes
rugosas al tacto y pérdida de pelo en ambas cejas
de ocho meses de evolucion.

En la exploracién fisica se observaron pdpulas
foliculares hiperqueratdsicas y eritematosas

en ambas cejas, con alopecia parcheada
(Figura 1a). Ademds, existian lesiones similares
en ambas mejillas, asf como pdpulas foliculares
hiperqueratdsicas rodeadas de un halo
eritematoso en cara externa de brazos y muslos,
y carentes de eritema perilesional en tronco
(hiperqueratosis pilar) (Figura 1b).

El estudio histolégico del drea afectada de
la ceja mostré alopecia cicatricial sin datos de
inflamacién, compatible con uleritema ofriégenes
(Figura 2).

Ficura 1. A: alopecia parcheada en la ceja, con pdpulas foliculares queratésicas. B: hiperqueratosis pilar en el tronco

~—

FIGURA 2. Dermis con sustitucion de foliculos pilosebdceos por cicatrices estrelladas (flecha), sin evidencia de inflamacion

(tincion con hematoxilina y eosina, 40 x)
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Se indicé una aplicacion diaria de crema con
urea al 10 % durante 3 semanas, y se observé una
modesta mejorfa. Actualmente, el paciente se
encuentra en seguimiento con controles anuales.

DISCUSION

La monosomia del cromosoma 18p, o
sindrome 18p-, es un trastorno que resulta tras
la delecién completa o parcial del brazo corto
del cromosoma 18, con una incidencia estimada
de 1 entre 50 000 recién nacidos vivos. Aunque
las manifestaciones clinicas pueden variar entre
pacientes, este sindrome suele cursar con retraso
global del desarrollo, talla baja y dismorfismos
craneofaciales (puente nasal plano, micrognatia,
ptosis palpebral y orejas prominentes, entre
otros).*

Se ha descrito la asociacién del sindrome
18p- con queratosis pilar y uleritema ofriégenes.
Hasta la fecha esta triada ha sido escasamente
reportada, y en 2014 Liakou et al. propusieron
denominarla sindrome de Zouboulis en honor a
quien la describi6 por primera vez.

El hallazgo de esta asociacion sugiere que los
genes responsables de la queratinizacién folicular
podrian estar localizados en el brazo corto del
cromosoma 18. Zouboulis et al., consideraron
como posible factor genético implicado la
pérdida de expresién de LAMAI, situado en la
posiciéon 18p11.3.° Sin embargo, otros autores
han propuesto la delecién del cromosoma 12q
o la mutacién de SOSI (cromosoma 2p22.1)
como posibles causas de los trastornos de la
queratinizacién.”®

En cuanto al tratamiento del uleritema
ofridégenes, la utilizaciéon de queratoliticos y
corticoides tépicos ofrece una mejoria parcial.
No obstante, esta entidad tiende a mejorar de
manera espontdnea con el paso de los afios.
Maés recientemente, se han informado efectos
beneficiosos, sobre todo con respecto al eritema,

con el laser de colorante pulsado y con la luz
pulsada intensa. Cuando la alopecia cicatricial
ya estd instaurada, el trasplante de pelo en las
cejas también serfa una opcidén terapéutica para
valorar.?

El reconocimiento del uleritema ofriégenes
es de crucial importancia ya que puede ser una
entidad asociada a varios sindromes congénitos.
Asi, ante la presencia de este hallazgo, deben
realizarse una anamnesis y una exploracion fisica
exhaustivas en busqueda de otras alteraciones que
pudieran orientar a la presencia de un trastorno
subyacente. Esto posibilitarfa un diagnédstico
mads precoz y, en consecuencia, un abordaje més
temprano del cuadro sindrémico concomitante. B
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