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SUMMARY

Superantigen diseases (SAg) are part of a series of pathologies triggered or exacerbated by

antigens, such as bacteria or viruses, which non-specifically stimulates a large population of
T-lymphocytes. Their clonal proliferation often leads into a cytokine storm, which is responsible
for the clinical manifestations. These diseases differ in their severity and in their clinical
expression, ranging from exclusively cutaneous involvement to the presence of potentially
lethal multi-organ dysfunction. In recent times, the presentation of these diseases has increased
considerably, especially in the pediatric population, thanks to the contribution of the COVID-19
virus in its role as superantigen. We present 6 clinical cases in the pediatric population that
presented symptoms attributable to disease due to superantigens.
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INTRODUCCION

| término superantigeno fue acufiado por

White ez al en 1989 y se refiere a un grupo de
antigenos microbianos que difiere de manera im-
portante de los antigenos peptidicos convenciona-
les?. Estos son capaces de evitar el procesamiento
antigénico tradicional y provocar una activacién
excesiva de células T y consecuente tormenta de
citoquinas®?. Se han descrito superantigenos, tanto
bacterianos como virales, y su rol en varias enfer-
medades de la edad pedidtrica, como enfermedad
de Kawasaki, sindrome de piel escaldada, dermati-

tis atopica, psoriasis guttata y otras®. Las enferme-
dades por superantigenos corresponden a un gru-
po de patologias que tienen en comun la activacién
inespecifica del sistema inmune y secrecién masiva
de sustancias inflamatorias, especialmente TNF-o
e IL-1, las que median los efectos clinicos de estos
cuadros como la fiebre, rash eritematoso, emesis,
hipotensién, lesiones en piel y shock™.

Se describen a continuacién seis pacientes evalua-
dos por dermatdlogo pedidtrico entre los afios 2015
y 2017 en Santiago de Chile con manifestaciones
cutdneas posiblemente debidas a superantigenos.
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CASO 1

Lactante de 1 afio 10 meses. Antecedentes de der-
matitis atépica leve, sin tratamiento. Consulta por
cuadro de 4 dias de evolucién de sensacién febril.
Al segundo dia se agregan pdpulas eritematosas en
rostro y cuerpo. Consulta en Urgencia, donde se le
diagnostica exantema viral y se le indica iniciar azi-
tromicina e ibuprofeno. Al examen: mucosa oral
sana; multiples pdpulas eritematosas y vesiculas

Figura 1.

Acceda a las imagenes a color en: https://tinyurl.com/ytrudgug
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en rostro, extremidades tanto superiores como in-
feriores, abdomen y zona genital; y con compro-
miso de palmas y plantas (Figuras 1 a 3). Al ser
evaluado en Dermatologia Pedidtrica, se plantea
diagnéstico de eczema coxsackium y se maneja
con medidas generales con excelente respuesta.

Figura 2.

Figura 3.
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CASO 2

Preescolar de 4 afos, sin antecedentes de impor-
tancia. Consulta por cuadro de 3 dias de evolu-
cién de fiebre, irritabilidad, rechazo alimentario
y erupcién cutdnea y descamacién rezumante en
zona peribucal y nasal, la cual inicié hace 5 dias.
Al examen muestra mucosa oral sana, exantema
macular difuso con descamacién acentuada en
dreas flexurales y periorificiales, con fisuras perio-

rales y perioculares. (Figuras 4 y 5). Evaluado por
Dermatologia Pedidtrica, se sospecha un sindrome
de piel escaldada estafilocdcica, por lo que se deci-
de hospitalizar para manejo con medidas generales
mds antibioterapia (cefadroxilo), evolucionando de
manera satisfactoria.

Figura 4.

Acceda a las imagenes a color en: https://tinyurl.com/ytrudgug
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Figura 5.
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CASO 3

Escolar de 7 afios, sin antecedentes conocidos ni
alergias. Consulta por cuadro de un dia de evo-
lucién de eritema en periné y cuello. Sin fiebre
ni compromiso del estado general. Con antece-
dentes de dos cuadros de impétigo tratados en el
tltimo ano. Al examen: exantema maculopapu-
lar en tronco (acentuado en cuello) y genitales,
respeta cara, extremidades, palmas y plantas,

Figura 6.
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sin compromiso de mucosa oral. (Figuras 6-8).
Se sospecha un eritema perineal recurrente, por
lo que se realiza cultivo nasofaringeo y perianal,
resultando ambos positivos para Staphylococcus
aureus. Se trata con cefadroxilo con muy buena
respuesta.

Figura 7.

Figura 8.
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CASO 4

Lactante de 2 afnos. Sin antecedentes de impor-
tancia. Consulta por cuadro de seis dias de evo-
lucién de fiebre >38.5°C con escasa respuesta a
paracetamol e ibuprofeno, ademds con rechazo
alimentario, fisuras en labios y exantema. Al exa-
men se observa adenopatia cervical izquierda, con
edema de manos y pies, exantema morbiliforme,
confluente, no vesiculoso con compromiso drea

genital. Ademds, eritema faringeo, lengua afram-
buesada, queilitis, labios secos y fisurados con cos-
tras. Inyeccién conjuntival bilateral, no exudativa.
(Figuras 9 y 10). Aproximadamente a una semana
posterior al inicio del cuadro, inicia descamacién
de manos y pies. Se hospitaliza por sospecha de
sindrome de Kawasaki de presentacién completa,
tratdndose con aspirina e IgEV, con buena evolu-
cién y sin secuelas a nivel cardiovascular.

Figura 9.

Acceda a las imagenes a color en: https://tinyurl.com/ytrudgug
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Figura 10.
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CASO 5

Escolar de 5 afios, sin antecedentes de importancia.
Consulta por cuadro de cinco dias de evolucion de
descamacién palmar y plantar, agregidndose hace
dos dias descamacion de codos y rodillas. Afebril.
Al examen se observa descamacién de codos
y rodillas, con hiperqueratosis y descamacion
palmo-plantar. Escaso compromiso de zona
dorsal, abdomen y genital (Figuras 11-13). Se
sospecha una dermatosis postinfecciosa, por lo

Figura 11.
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que se le solicitan exdmenes, dentro de los cuales
destaca IgG para citomegalovirus positiva. Se
realiza biopsia de piel, la cual informa dermatitis
psoriasiforme perivascular superficial linfocitaria
concordante con pitiriasis rubra pilaris. Se indicé
tratamiento sintomdtico, con buena respuesta.

Figura 12.

Figura 13.
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CASO 6

Lactante menor de 1 afo. Sin antecedentes im-
portantes. Consulta por cuadro de una semana
de evolucién de eritema y placas en algunas zo-
nas del cuerpo. Al examen muestra placas erite-
mato-descamativas de distintos tamafos en zona
retroauricular bilateral, sacra, glitea y genital

Figura 14.

Acceda a las imagenes a color en: https://tinyurl.com/ytrudgug
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(Figuras 14-16). Se sospecha una psoriasis aguda
post infecciosa. Se realiza cultivo de zona genital,
el que resulté positivo para Staphylococcus aureus.
Se indicé medidas generales y tratamiento sinto-
madtico, con buena respuesta.

Figura 15.

Figura 16.
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DISCUSION

Las enfermedades por superantigenos estdn rela-
cionadas con una serie de condiciones, desde un
sindrome de shock toxico hasta un eritema peri-
neal recurrente. La genética del huésped juega un
rol en conferir susceptibilidad o proteccién contra
superantigenos®. Parece existir un patrén comuin
en sus manifestaciones a nivel cutdneo que consis-
te en: a) afectacién mucosa bajo la forma de labios
eritematosos, brillantes, a veces fisurados, y lengua
aframbuesada; b) eritema flexural de predominio
perineal, de bordes mal definidos y que tiende a la
resolucién con una fina descamacidn; c) eritema de
palmas y plantas con o sin edema, con descama-
cién en bloque y d) exantema corporal de caracte-
risticas muy diversas®. Revisamos principalmente
los aspectos mds importantes de los casos clinicos
presentados.

El eczema coxsackium o enfermedad mano-pie-
boca (EMPB) atipica es producida por el virus
coxsackie AG y se presenta con fiebre y sintomas
sistémicos, pero con mayor compromiso cutaneo.
Las lesiones vesiculobulosas pueden comprometer
el dorso de manos y pies, pantorrillas, antebrazos,
tronco y cuello. El compromiso perioral seria un
marcador de EMPB por virus A6®. En nifios con
dermatitis atdpica de base, las lesiones tienden a
concentrarse en dreas previamente afectadas por
la dermatitis, similar al eczema herpeticum. El
diagndstico es clinico y el tratamiento de soporte®,
siendo su curso similar a una EMPB cldsica, con
resolucién de las lesiones cutdneas sin cicatriz en
semanas a dias. Puede ocurrir onicomadesis entre 3
a 8 semanas luego del inicio del cuadro.

El sindrome de piel escaldada estafilocécica es un
trastorno de la piel mediado por toxinas exfoliativas
bacterianas de Staphylococcus aureus. Afecta prima-
riamente a niflos pequefos, pero puede ocurrir en
nifios mayores y adultos®. Clinicamente se carac-
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teriza por eritema y dolor difuso en la piel, ademds
de descamacién y ampollas. Puede agregarse fie-
bre, irritabilidad y rechazo alimentario®. El erite-
ma afecta primariamente pliegues como el cuello,
axilas, ingles y gliteos, para luego generalizarse®.
Frecuentemente se desarrolla una costra gruesa
y fisuracién alrededor de la boca, nariz y ojos. El
diagndstico es clinico y puede apoyarse con un cul-
tivo que confirme la presencia de S. aureus. Los pa-
cientes en general requieren ser hospitalizados para
tratamiento antibidtico endovenoso y manejo de
soporte. Los pacientes se recuperan completamente
en 2 a 3 semanas sin secuelas®.

El eritema perineal recurrente corresponde a un
cuadro de rash descamativo bien delimitado que
afecta la zona perineal, ingle o abdomen bajo®.
Puede presentar eritema en axilas, edema acral,
mucositis y lengua aframbuesada. Los cultivos bac-
terianos de las zonas afectadas a menudo son ne-
gativos, pero en los cultivos faringeos es frecuente
aislar Staphylococcus 'y Streptococcus. No se asocia
a sintomas sistémicos y el rash desaparece rdpida-

mente con el uso de antibidticos®>'?.

La enfermedad de Kawasaki (EK) es una de las
vasculitis méds frecuentes de la edad pedidtrica,
ocurriendo raramente en adultos®'"'?. Se caracte-
riza por un cuadro de inflamacién sistémica que se
manifiesta con fiebre, compromiso mucocuténeo,
conjuntivitis bilateral no exudativa, rash polimorfo,
cambios en extremidades y linfadenopatia cervical,
generalmente no presentes al mismo tiempo®'"12.
A pesar de no existir una etiologia comprobada
para la EK, una etiologia infecciosa, especialmente
viral es la que mds se discute”. Descubrimientos
recientes sugieren un potencial rol de virus respi-
ratorios en EK, en cuanto algunos autores refieren
que la infeccién por Covid-19 aumenta el riesgo de
EK en nifos"?. Los criterios diagnésticos y su tra-
tamiento no son parte del objetivo de esta revisién.
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La pitiriasis rubra pilaris (PRP) corresponde a un
trastorno cutdneo poco comun caracterizado cldsi-
camente por hiperqueratosis folicular, placas desca-
mativas bien demarcadas rojo-naranjas dispuestas
entre islas de piel sana y queratodermia palmo-
plantar™. Se describe la posibilidad de que un ga-
tillante ambiental induzca el inicio de una PRP en
individuos genéticamente predispuestos””. La PRP
postinfecciosa se ha propuesto por Larregue er /'
como un nuevo subtipo de la enfermedad, tipica
en ninos, la cual aparece algunas semanas poste-
riormente a un cuadro infeccioso en pacientes sin
historia familiar de la enfermedad. La PRP post in-
fecciosa presenta un curso clinico agudo con buen
prondstico, escasa necesidad de tratamiento y sin
tendencia a la recurrencia.

Una psoriasis puede ser gatillada o exacerbada
mediante superantigenos por la activacién de
linfocitos T en individuos genéticamente pre-
dispuestos?. La patogénesis de la psoriasis post
infecciosa no ha sido completamente clarificada;
sin embargo, se han descrito una serie de paté6-
genos que actuarfan como superantigenos en este

(18

cuadro™. Cerca de un 70% de los pacientes con

psoriasis guttata aguda pueden desarrollar placas
de psoriasis crénica debido a la persistencia de cé-
lulas T activadas por superantigenos en la piel®.
Superantigenos estafilocécicos también jugarian
un rol en la psoriasis, gatillando o exacerbando
este cuadro!®.

CONCLUSION

Las enfermedades mediadas por superantigenos
corresponden a cuadros poco frecuentes, pero en
que la sospecha clinica es muy importante para de-
terminar un tratamiento médico inmediato. Existe
atin mucho por investigar con respecto a su fisio-
patologia, existiendo probablemente muchas mds
patologias en la edad pedidtrica mediadas por este
tipo de antigenos. Se presentan con una clinica bas-
tante heterogénea, pero con algunos elementos en
comun. En algunos casos es posible aislar el patége-
no y determinar su causalidad como gatillante del
cuadro. La mayoria de estos cuadros posee una evo-
lucién y pronéstico favorable, pero como en todo
espectro, pueden existir cuadros de mayor gravedad
que siempre deben estar dentro de nuestros diag-
nésticos diferenciales.
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