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RESUMEN

erniosis, pernio o sabafiones, son lesiones inflamatorias localizadas, causadas
por exposicion continua al frio por encima del punto de congelacion. Esta condi-
cion se ha descrito con mayor frecuencia en Inglaterra y al noroccidente de Euro-

pa, en donde no es costumbre el uso de sistemas de calefaccion central en las casas. En

cambio es menos frecuente en climas mds frios en donde los sistemas de calefaccion y el
uso de ropa abrigada son esenciales.

Las lesiones pernidticas también han sido descritas asociadas a lupus eritematoso, en
1888 Hutchinson describe lesiones eritematosas inducidas por el frio, como un subtipo

de lupus eritematoso cutdneo.

Este articulo hace una revision de la literatura acerca de la perniosis idiopdtica y la
asociada a lupus eritematoso.
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SUMMARY

Chilblain, pernio o perniosis, are localized
inflammatory lesions that are caused by continued
exposure to cold above the freezing point. The
condition has been most often described in Great
Britain and north western Europe, where
traditionally, centrally heated housing has not been
the norm. Chilblains are less often seen in very
cold climates where well-heated houses and warm
clothing are essential.

Perniotic lesions may also be seen in lupus
erythematosus; in 1888, Hutchinson described
cold-induced erythematous lesions as a subtype of
lupus erythematosus cutaneous.

This paper reviews the literature about idiopathic
perniosis and chilblain lupus erythematosus.
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INTRODUCCION

En la literatura en idioma inglés, se usa indistin-
tamente los términos perniosis, pemio y chillblain.
La palabra pernio es de origen latin y significa
congelacién; el término chillblain es de origen
anglosajén y segln la real academia de la lengua
se traduce como sabafién que significa inflama-
cién acompanada de comezén causada por el frio,
principalmente en pies, manos y orejas (1).
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De este modo la perniosis se define como lesio-
nes inflamatorias secundarias a la exposicién al
frio.

Para entender las injurias asociadas con el frio,
debe conocerse la fisiologla y la regulacién nor-
mal de la temperatura corporal. El hombre man-
tiene una temperatura relativamente constante
independiente del ambiente y en todos los cli-
mas sobre la tierra. Esta temperatura corporal es
de aproximadamente 37°C (2).

El ser humano es incapaz de aclimatarse al frio
de manera eficiente, por esto ha tenido que de-
sarrollar mecanismos por medio de los cuales
genera y conserva calor corporal, estos son:

Mecanismos para generar calor:

1. Produccién basal de calor por la oxidacién de
los alimentos a una tasa metabdélica fija.

2. Escalofrio: aumenta la produccién de calor 3
a 5 veces la tasa basal.

3. Ejercicio fisico: produce calor por actividad
muscular.

Mecanismos para conservar el calor:

1. Vasoconstriccién superficial cutanea, especial-
mente en sitios acrales, para aumentar el flu-
jo sanguineo a érganos vitales como cerebro,
corazén, pulmones, etc.

2. Aislamiento corporal para evitar la pérdida de
calor a través del tejido adiposo y en menor
proporcién a través del pelo corporal.

3. Calor de origen externo: aislamiento para evi-
tar la pérdida de calor a través del uso de ropa
apropiada, exposicion al fuego, al soly el con-
sumo de alimentos y bebidas calientes.

La temperatura corporal normal en un ambiente
frio es de 32 a 34°C y puede caer hasta 21 - 23°C
antes de que el centro corporal se enfrie (2).

37



La exposicién al frio produce como ya habfia sido
mencionado, una vasoconstriccién cutdnea ma-
siva, resultando en la caida de la temperatura a
nivel de la piel. Este evento sirve para mantener
constante la temperatura corporal central, pera
a expensas de la piel. En 1930, Sir Thomas Lewis
describe una reflejo fisiolégico consistente en
vasodilataciones ciclicas transitorias a través de
la apertura de anastomosis arteriovenosas, que
ocurre luego de la exposicién al frio. Este fend-
Meno se presenta como Un mecanismo protec-
tor contra la necrosis cuténea (3, 4).

EPIDEMIOLOGIA

La perniosis ha sido descrita con mayor frecuen-
cia en Inglaterra y al Noroccidente de Europa, en
donde no es costumbre el uso de sistemas de
calefaccidn en las casas a pesar del frio y el am-
biente hiimedo. En cambio es menos frecuente
en lugares muchos maés frios y de menor hume-
dad, en donde los sistemas de calefaccién y el
uso de ropa abrigada son esenciales (4).

Esta entidad afecta personas de todas las eda-
des, razas y ambos sexos, pero es mas comin en
mujeres y nifios. También ha sido descrita en al-
gunos animales como los perros (5).

CLINICA

Las lesiones aparecen luego de pocas horas de
exposicion al frio, frecuentemente con ropa in-~
adecuada. Estas consisten en papulas o placas
eritemato-violaceas, Gnicas o multiples, general-
mente de distribucién bilateral y simétrica,
pruriginosas y dolorosas. En casos severos pue-
den producir ampollas y tlceras (5, 6).

Las lesiones se localizan sobre el dorso y la su-
perficie ventral de dedos y artejos, mejillas, nariz
y orejas. En menor proporcién comprometen
pantorrillas y muslos. Con frecuencia las lesio-
nes duran de 1 a tres semanas y desaparecen es-
pontaneamente sin dejar cicatriz (4, 6).

Se han descrito algunas variantes clinicas como
son (4, 5, 6):

e Perniosis papular: lesiones similares a erite-
ma multiforme, localizadas principalmente en
la regién lateral de los dedos, histologi-
camente sin cambios de eritema multiforme.

e Placas eritrocianéticas: localizadas en la re-
gién lateral de los muslos, afecta a mujeres
jévenes, jinetes. También denominada
paniculitis ecuestre por frio.

e Perniosis senil: generalmente hay una enfer-
medad arterial o sistémica de base, en estos
casos las lesiones de perniosis son mas per-
sistentes.

¢ Otras formas menos frecuentes son la per-
niosis pustular y anular.

ASOCIACIONES

Las lesiones de perniosis se han descrito en pa-
cientes con macroglobulinemias, disproteinemias
y leucemia mielomonocitica crénica. En estos
pacientes se cree que la hiperviscosidad secun-
daria a la alteracién inmunolégica de base, pue-
de ser el mecanismo etiopatogénico (5, 7).

También se ha encontrado en pacientes con ano-
rexia nerviosa y bulimia. En estos casos se cree
que la alteracién en la termoregulacién y una
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respuesta al frio con hiperreactividad vascular
periférica, pueden predisponer a la perniosis (8).

Hay una forma de perniosis asociada a lupus eri-

tematoso sistémico, de la cual se hablard con mas
detalle més adelante.

ETIOPATOGENIA

Aungue no esté claramente definida, se conside-
ra que existen algunos factores predisponentes
que explicarfan por qué las lesiones no afectan
a todos los individuos que son sometidos al frio,
como son el factor genético, el estado nutricional,
la presencia de sepsis focal, cambios hormona-
les y enfermedades sistémicas.

La perniosis ocurre como una reaccién anormal
al ambiente frio, en donde hay una vasocons-
triccién intermitente o prolongada y el desarro-
llo posterior de hipoxemia e inflamacién de la
pared de los vasos (5, 6).

Por medio de un estudio comparativo entre un
grupo de pacientes con perniosis versus un grupo
control, se demostréd que la alteraciéon primaria no
se encuentra a nivel nervioso, ya que no se en-
contraron diferencias cuantitativas ni cualitativas
de varios marcadores para nervios cutaneos, eva-
luados por técnicas de inmunchistoquimica (6).

HISTOLOGIA

Se han descrito 2 patrones histolégicos (9):

¢ Perniosis superficial: caracterizada por ede-
ma en la dermis papilar y marcado infiltrado
mononuclear perivascular en la dermis supe-
rior. El infiltrado mononuclear puede compro-
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meter la pared del vaso, sugiriendo una
vasculitis linfocitica.

e Perniosis profunda: El infiltrado perivascular
se extiende hasta el tejido celular subcuténeo.

DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL _

Dentro de les enfermedades con las que debe
hacerse diagnéstico diferencial, se encuentran el
lupus eritematoso sistémico, la sarcoidosis cu-
tanea, la eritromelalgia, el fenémeno de Raynaud,
el sindrome del dedo azul que puede ser secun-
dario a terapia anticoagulante, policitemia vera,
embolo séptico o embolo ateromatoso, entre
otros. Estas condiciones pueden ser excluidas a
través de una historia clinica y examen fisico com-
pleto, hallazgos de laboratorio, histopatolégicos
y/o radiogréficos (5).

LABORATORIO

En un paciente en quien se sospeche perniosis,
deben solicitarse los siguientes exdmenes de la-
boratorio: hemoleucograma completo, determi-
nacion de titulos de anticuerpos antinucleares,
electroforesis de proteinas, crioglobulinas,
criofibrinégeno v aglutininas al frio. Los resulta-
dos de estos examenes son generalmente nor-
males y permiten descartar otras entidades (5).

TRATAMIENTQ

Una amplia variedad de opciones terapéuticas es
encontrada en la literatura, ninguna de ellas to-
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talmente efectiva. Como medidas profilacticas se
recomiendan el uso de ropa abrigada y sistemas
de calefaccion.

El uso tdpico de acido nicotinico y fenoxiben-
zaminas ha sido poco efectivo al igual que la
fototerapia (5,6).

Los esteroides tépicos oclusivos al parecer son
efectivos. Se ha observado desaparicién del pru-
rito en pocos dias y de las lesiones en 2 semanas
aproximadamente (10).

En un estudio piloto, doble-ciego placebo con-
trolado, se demostrd que la nifedipina a dosis de
20 a 60 mg/dia, disminuye significativamente el
tiempo de aclaramiento de las lesiones existentes
y previene el desarrollo de nuevas lesiones (11).

PERNIOSIS ASOCIADA
A LUPUS ERITEMATOSO
SISTEMICO

Es una forma rara de lupus cuténeo crénico, des-
crita inicialmente por Jonathan Hutchinson en
1888 bajo el nombre de “lupus lernio”, mismo
nombre usado por Besnier para describir una va-
riedad de sarcoidosis cuténea (12).

Actualmente para evitar confusiones, se utiliza el
término lupus pernidtico o lupus perniosis para
referirse a esta entidad y el término lupus pernio
se deja exclusivamente para referirse a la forma
especifica de sarcoidosis cutdnea (13).

EPIDEMIOLOGIA;

Los factores climatolégicos parecen estar fuer-
temente asociados a esta forma de lupus cuta-
neo crénico.

Es raro en los Estados Unidos, por ejemplo
Tuffanelli y Dubois no reportaron estas lesiones
en un estudio sobre manifestaciones cutédneas
en 520 pacientes con lupus eritematoso sistémico
(L.E.S) (14). En cambio, Millard y Rowell reporta-
ron 17 casos (11,3%) de 150 pacientes con LE.S,
en un estudio realizado en Inglaterra (15).

En un trabajo realizado en Inglaterra, publicado
més recientemente, el lupus pernidtico ocurrié
en el 20% de pacientes con L.E.S y manifestacio-
nes cuténeas (16).

CLINICA:

Afecta con mayor frecuencia a las mujeres. Hubo
un caso reportado en donde las lesiones fueron
inducidas por el embarazo y desaparecieron des-
pués del partc (12).

Las lesiones consisten en placas eritemato-
violdceas, infiltradas, pruriginosas o dolorosas.
En su evolucién ellas pueden ulcerarse o presen-
tar hiperqueratosis y fisuras. Se localizan princi-
palmente en dedos, artejos, talén, rodilla, codo,
nariz y orejas. Son inducidas o exacerbadas por
el frio (12).

La aparicién de las lesiones pernibticas puede
preceder la aparicion de L.E S, el riesgo para de-
sarrollar manifestaciones sistémicas en estos
pacientes se ha estimado entre un 17.6 a 20% en
dos series respectivamente (15, 17). El cuadro
clinico de la enfermedad sistémica en estos pa-
cientes parece ser leve y el compromiso renal
poco frecuente (15). En un estudio realizado por
Franceschiniy colaboradores, en 9 pacientes con
lupus perniético, se encontrd asociacion signifi-
cativa con fenémeno de Raynaud y fotosen-
sibilidad con una p <0,03 y <0.04 respectiva-
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mente, cuando fue comparado con un grupo de
122 pacientes con L.E.S sin perniosis (18).

Es frecuente la asociacién de lesiones de lupus
perniotico, con lupus eritematos discoide (L.E.D)
en cara. La evolucién de estas lesiones es dife-
rente, el lupus perniético tiende a persistir, mien-
tras el lupus discoide tiende a desaparecer. La
transformacién a L.E.S ocurre con mayor frecuen-
cia en los pacientes que presentan estos 2 tipos
de lesiones simultaneamente y en aquellos con
sindrome L E.D simulando eritema multiforme en
adicién a la perniosis (15).

HISTOLOGIA:;

A pesar del aspecto clinico idéntico a la perniosis
idiopética, los cambios histolégicos son los mis-
mos observados en todas las manifestaciones
cutaneas especificas de lupus, los cuales inclu-
yen: hiperqueratosis, atrofia epidérmica, licuefac-
cién de la capa basal, engrosamiento de la mem-
brana basal PA S positivo, infiltrado inflamatorio
mononuclear dérmico perivascular y perianexial.
La inmunofluorescencia directa ha desmostrado
depésito granular de inmunoreactantes I1gG y/o
IgMy C3, a lo largo de la unién dermoepidérmica
(19).

LABORATORIO:

Los resultados del laboratorio son variables, in-
cluyen: hipergamaglobulinemia, factor reuma-
toideo positivo, A.N.A positivos en patrén ho-
mogéneo 0 moteado, anti-SS-A / Ro positivo,
hipocomplementemia moderada, y anticoagu-
lante liipico positivo. Crioglobulinas vy criofi-
brindgenos negativos (12, 20).
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CRITERIOS
DIAGNOSTICOS;

Los autores Su WP y colaboradores, proponen
los siguientes criterios diagnésticos, requirién-
dose el cumplimiento de los 2 mayores y por lo
menos 1 de los menores para hacer el diagndsti-
co apropiado de lupus pemidtico (19).

Criterios mayores:

l. Presencia de lesiones inducidas o agravadas
por el frio en localizacién acral.

2. Evidencia histolégica o por I.LED de lupus cu-
taneo.

Criterios menores:

1. Coexistencia con L.E.S u otras manifestacio-
nes de lupus cuténeo.

2. Respuesta a la terapia antilupus.

3. Resultados negativos de crioglobulinas o
aglutininas al frio.

PATOGENIA;

Es desconocida, se ha considerado que la injuria
microvascular debido a la exposicién al frio y la
posible hiperviscosidad causada por las altera-
ciones inmunoldgicas pueden jugar un papel im-
portante (12).

Sin embargo la alteracién vascular no es suficiente
para explicar los cambios histolégicos similares
alos de L.E D, encontrados en esta entidad. Esto
sugieren que un fenémeno de citotoxicidad me-
diada por células, antigeno dependiente puede
estar involucrado en el lupus perniético (21).
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En 1996, Aoki T y colaboradores, trataron 2 pa-
cientes con lupus pernidtico de larga evolucién y
dificil manejo con reseccién quirrgica méas injer-
to libre de piel de grosor total del abdomen.
Adicionalmente los 2 pacientes tenfan anticuer-
pos anti SS-A positivos. Los autores sugieren que
la presencia de estos anticuerpos pudieran estar
involucrados en la patogénesis de esta entidad
(21).

Estos autores argumentan que el lupus pernidtico
afecta sitios anatémicos expuestos a la luz UV,
frio y estimulos mecanicos. Ya existen evidencias
de cémo bajo ciertas circunstancias como la ex-~
posicién a la luz UV, infeccién viral o el estimulo
con factor de necrosis tumoral alfa, se induce la
expresion del antigeno SS-A en la superficie de
los queratinocitos y de este modo pueden ser re-
conocidos por los anticuerpos anti SS-A circu-
lantes. De igual manera podria ocurrir con el frio
(18, 21).

Los autores en el trabajo anterior no encontra-
ron recurrencias en el area del injerto luego de 7
y 3 anos respectivamente en los pacientes estu-
diados, ellos proponen que esta falta de
recurrencias podria estar asociada a las diferen-
cias entre la piel del dorso de las manos (sitio
receptor) y el abdomen (sitio donante). Por ejem-
plo diferencias en la capacidad de inducir el
antigeno SS-A en los queratinocitos o en el tipo
o cantidad de antigeno (21).

Recientemente Franceschini y colaboradores en
2 trabajos publicados en 1999, en uno con 9 y el
otro con 7 pacientes con lupus pernidtico, en-
contraron que todos los pacientes tenfan
anticuerpos anti SS-A positivos (18, 22). Estos
hallazgos aumentan las evidencias para soportar
la hipétesis del papel patogénico de los
anticuerpos anti SS-A en esta entidad.

TRATAMIENTO:

El tratamiento de esta entidad no es facil y nin-
guna terapia ha demostrado ser definitivamente
efectiva. Son muy importantes las medidas
profilacticas de mantener un ambiente célido y
ropa abrigada.

Los antimalaricos son muy poco efectivos y de-
ben ser tomados por largos periodos antes de
mostrar alguna actividad en el lupus perniético.
Los esteroides sistémicos, la pentoxifilina, la
dapsona, el etretinato y los vasodilatadores han
demostrado poca utilidad. Los calcioantagonistas
(Diltiazem y nifedipina) han mostrado beneficio
(12). Adicionalmente se ha realizado reseccién
quirtargica con buena respuesta (21).
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