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Resumen

ANTECEDENTES: La candidiasis mucocuténea crénica es una inmunodeficiencia pri-
maria que se caracteriza por infecciones cronicas y recurrentes no invasivas causadas
por Candida en la piel, las ufias y las membranas mucosas, asi como manifestaciones
autoinmunitarias y endocrinopatias asociadas.

CASO CLINICO: Paciente masculino de 42 afios de edad con candidiasis mucocutinea
crénica que en el curso de la enfermedad ha tenido miltiples recurrencias, por lo que
se ha escalado a diferentes derivados azélicos.

CONCLUSIONES: La candidiasis mucocutanea crénica forma parte de las inmuno-
deficiencias primarias y tiene una diversidad clinica importante, puede causar com-
plicaciones debido a la infeccién crénica por Candida, como: queratoconjuntivitis,
estenosis esofdgica y carcinoma de células escamosas de boca y eséfago.
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Abstract

BACKGROUND: Chronic mucocutaneous candidiasis is a primary immunodeficiency
characterized by chronic and recurrent non-invasive infections caused by Candida in
skin, nails and mucous membranes, as well as associated autoimmune manifestations
and endocrinopathies.

CLINICAL CASE: A 42-year-old male patient, with chronic mucocutaneous candidiasis
with multiple recurrences, so he has been treated with different azolic derivates.
CONCLUSIONS: Chronic mucocutaneous candidiasis is part of the primary immuno-
deficiencies and has an important clinical diversity, it can cause complications due to
chronic Candiida infection, such as: keratoconjunctivitis, esophageal stenosis, squamous
cell carcinoma of the mouth and esophagus.
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ANTECEDENTES

La candidiasis es una micosis que puede afectar
cualquier parte del cuerpo causada por cualquier
especie de Candida, entre ellas C. albicans es la
especie mas comun.! Candida es un hongo que
puede formar parte de la flora normal de la piel
y las mucosas; es el principal hongo patégeno
oportunista, la especie C. albicans es la causa
mas frecuente de candidiasis superficial y sis-
témica.?? Esta infeccion puede tener un curso
agudo o crénicoy, seglin su localizacién, puede
clasificarse en: circunscrita (boca, pequefios o
grandes pliegues, genitales, zona del panal y
ufas), diseminada o profunda (candidiasis mu-
cocutanea cronica y granuloma candidiésico) y
sistémica (septicemia, candidemia iatrogénicay
dermatitis flingica invasora).*

En personas con respuesta inmunoldgica ade-
cuada, la candidiasis suele permanecer limitada
ala piel y a las mucosas. Por el contrario, en los
pacientes inmunodeprimidos, las mucosas se
transforman en fuente de infeccion con posibi-
lidad de diseminacién de la enfermedad.?

La candidiasis mucocutdnea crénica forma parte
de un grupo heterogéneo de sindromes con ca-
racteristicas que incluyen infecciones crénicas
no invasivas por Candida de piel, uhas y muco-
sas, asi como manifestaciones autoinmunitarias
asociadas (comdnmente endocrinopatfas).5
Las infecciones se deben a mudiltiples defectos
genéticos que conducen a la alteracién en la
inmunidad innata, principalmente sobre las
citocinas del perfil Th17, que participan en la
inmunidad antimicética.>®

El sindrome APECED (autoimmune poly-endo-
crinopathy candidiasis ectodermal dystrophy) o
sindrome poliendocrinopatia autoinmunitaria
tipo I (APS-1), conocido anteriormente como
sindrome de Whitaker, es una afeccion rara,
autosémica recesiva, causada por una mutacién

en el gen regulador autoinmunitario (A/IRE)
en el cromosoma 21. El gen AIRE se expresa
principalmente en células epiteliales medulares
timicas, que juegan un papel importante en la
presentacion de autoantigenos, pero también se
expresa en concentraciones bajas en el bazo, los
ganglios linfiticos, el pancreas, la corteza su-
prarrenal y las células mononucleares de sangre
periférica; este sindrome se caracteriza por una
triada clasica: candidiasis mucocutanea cronica,
hipoparatiroidismo e insuficiencia suprarrenal.”

Los pacientes con APS-1 sufren candidiasis mu-
cocutdnea crénica sin mostrar susceptibilidad a
ningln patégeno.’

En términos clinicos, la candidiasis oral se ma-
nifiesta como enrojecimiento y ulceracién en el
angulo de la boca. También puede manifestarse
como placas blancas o grises e hiperquerato-
sis. En raras ocasiones, hay nédulos o placas
leucoplasicas, que podrian ser potencialmente
precancerosos.?

La primera manifestacion de la enfermedad pue-
de ocurrir entre las edades de dos meses hasta
mayores de 18 afios, aunque existe una variedad
congénita que es rara.’

Otras manifestaciones menos comunes pueden
ser otras endocrinopatias, como diabetes mellitus
tipo 1, hipotiroidismo, insuficiencia ovarica e
hipogonadismo, o manifestaciones autoinmuni-
tarias, como vitiligo y alopecia areata.

CASO CLiNICO

Paciente masculino de 42 afios de edad, origi-
nario de Chiapas y residente de la Ciudad de
México, refirié que inicié su padecimiento a
los 3 afios de edad con lesiones en la mucosa
oral tipo “algodoncillo”, sugerentes de candi-
diasis, recibi6 tratamiento con ketoconazol y
terbinafina, pautado por médico privado y pos-
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teriormente a los 22 afos fue visto en el Centro
Dermatoldgico del Sureste Dr. Fernando Latapi
(Figura 1), en donde se le diagnostic6 candidiasis
mucocutanea crénica, se escalé manejo con
triazoles y afos mas tarde fue referido al Hos-
pital Dr. Manuel Gea Gonzélez para continuar
su tratamiento.

Acudi6 por primera vez a consulta al Hospital
Dr. Manuel Gea Gonzalez en julio de 1998,
en donde se corrobor6 el diagnéstico aislando
mediante cultivo Candida sp y se mantuvo en
tratamiento con triazoles de manera intermitente.

En octubre de 2016 el paciente manifesté un
cuadro de estomatosis que abarcaba la lengua,
el paladar duroy blando y los carrillos (Figura 2);
también se encontré onicomicosis distréfica total
en todas las ufias de ambos pies, paroniquia y
queratosis subungueal y dermatosis diseminada
en las extremidades inferiores (2/3 distales y pies;
Figura 3) y la regién lumbar, caracterizada por
placas eritematoescamosas de diferente tamafio,
borde activo e irregular.

Recibié tratamiento con 150 mg de fluconazol
cada 24 horas durante 6 semanas y colutorios de
nistatina 3 veces al dia y se envi6 al servicio de
Medicina Interna para continuar abordaje. Dos
meses después el estudio micoldgico encontrd
Candida sp (Figura 4) y T. rubrum, por lo que

Figura 1. Datos orales sugerentes de candidiasis.
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Figura 2. Estomatitis que abarca la lengua, el paladar
duro y los carrillos.

Figura 3. Onicomicosis distréfica total.

Figura 4. Estudio micoldgico con Candida sp y T.
rubrum.

se decidié continuar con el mismo manejo.
Ademas, se estableci6 el diagndstico de hipoti-
roidismo y se inicié tratamiento con 50 mg de
levotiroxina cada 24 horas.
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En enero de 2017 inicié abordaje diagnostico
por parte del servicio de Medicina Interna
por probable inmunodeficiencia primaria y se
refirio a la Clinica de Boca; un mes después
fue diagnosticado con sindrome poliglandular
autoinmunitario tipo 1.

Ocho meses después, al persistir con onicomico-
sis, se intent6 avulsiéon quimica con urea de las
ufas sin éxito, de manera que para diciembre de
2017 se realiz6 su avulsion quirtrgica. Figura 5

Debido a las mltiples recaidas de la candidia-
sis, se cambi6 de agente az6lico a posaconazol
a dosis de 400 mg cada 12 horas, con lo que
mostré notable mejoria. Figura 6

Un afo después recidivaron las lesiones en la
piel, las mucosas y las ufas y se inicié tratamien-
to con itraconazol-SUBA; se obtuvo mejoriay el
paciente se mantiene en tratamiento.

DISCUSION

La candidiasis mucocutdnea es la manifestacion
mas prevalente de APS-1, afecta principalmente

Figura 5. Unas después de avulsion quirdrgica.

Figura 6. Datos de mejoria después del tratamiento.

la cavidad oral; sin embargo, puede también
afectar las ufas.

Los criterios diagndsticos del sindrome poliglan-
dular autoinmunitario tipo 1 son: diagnésticos
definitivos: existencia de dos de la triada de
candidiasis mucocutdnea crénica, hipoparatiroi-
dismo o enfermedad de Addison, o uno de los
anteriores mas un hermano con APS-1 o muta-
ciones que causan enfermedades conocidas en
el gen AIRE. Diagnésticos probables: existencia
de uno de los sintomas de la triada (antes de
los 30 afos) junto con alguno de los siguientes
componentes: diarrea, queratitis, erupcién perio-
dica con fiebre, estrefiimiento severo, hepatitis
autoinmunitaria, vitiligo, alopecia e hipoplasia
del esmalte, cualquier elemento de la triada y an-
ticuerpos anti-interferén y cualquiera de la triada
y anticuerpos contra NALP5, L-aminodcido aro-
matico descarboxilasa, triptéfano hidroxilasa o
tirosina hidroxilasa.®"

CONCLUSIONES

La candidiasis mucocutanea crénica forma parte
de las inmunodeficiencias primarias y tiene una
diversidad clinica importante; puede causar
complicaciones debido a la infeccién crénica
por Candida, como: queratoconjuntivitis, esteno-
sis esofagica y carcinoma de células escamosas
de boca y eséfago.
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Por tal motivo, es importante tener en cuenta que
el tratamiento debe incluir la terapia antifingi-
ca, asi como el tratamiento de anormalidades
endocrinas y autoinmunitarias concomitantes.
Por lo general, la candidiasis desaparece con el
tratamiento con un miembro de la familia de los
azoles, aunque a menudo se requiere una terapia
supresora crénica para prevenir las recurrencias.
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