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Prologo
Libro Concurso Casos Clinicos de Residentes de Dermatologia 2012

El 5° Compendio de Casos Clinicos 2012 ha sido realizado por médicos residentes de las diferentes
unidades docentes acreditadas para la formacion de médicos especialistas en Dermatologia Médico-
Quirurgica y Venereologia. El concurso, que ha motivado la aportacién de casos clinicos, ha constituido
un éxito total, ya que en él han participado 222 médicos residentes, supervisados 127 jefes de servicio,
tutores y/o facultativos especialistas de un total de 44 hospitales de toda Espana. Cada afio se supera
al anterior, en numero de casos, calidad de presentacion y rigor cientifico que testimonian la categoria
cientifica alcanzada por la Dermatologia de nuestro pafs.

La totalidad de los casos clinicos han sido escritos por médicos residentes, de diferentes afios y super-
visados por sus jefes de servicio, tutores y/o miembros de plantilla. Podemos decir, sin miedo a equivo-
carnos, que se abarca la mayoria de la patologia de nuestra especialidad, incluyendo, como no podria
ser de otra manera, unas descripciones clinico-patolégicas de un elevado nivel de excelencia, asi como
discusiones de alto nivel cientifico y descripciones originales, actuales y en ocasiones auténticas primicias.

Se demuestra, una vez mas, que la Dermatologia sigue siendo una especialidad muy viva, gque no solo
mantiene intactos sus cimientos, sino que se adapta perfectamente, e incluso se pone a la cabeza de la
incorporacion de nuevas técnicas diagnosticas y terapéuticas. El cuidado y el mantenimiento de la piel sana
mediante técnicas estéticas y de cosmetologia, no sélo no han disminuido la calidad cientifica de nuestra
especialidad, sino, al contrario, han hecho crecer el interés por la Dermatologia Clinica. Este hecho queda
totalmente refrendado tras el analisis de cualquier caso clinico publicado en este compendio.

Por otro lado, la gran diversidad de casos clinicos que aqui se compendian nos da la razén, una vez
mas, a todos los dermatélogos espafioles al apoyar que nuestra especialidad goza de una salud excelente
y No necesita pertenecer a ningun tronco médico ni quirtrgico para conseguir los mas altos niveles asis-
tenciales dermatolégicos, fin dltimo de la formacién de un médico especialista en Dermatologia Médico-
Quirargica y Venereologia.

Estamos seguros de que este libro va a ser (til tanto para los médicos residentes que lo han escrito,
como para sus companeros, que se sirven de la experiencia de los primeros; también para todos los der-
matélogos en ejercicio, que van a encontrar en él una actualizacion muy didactica de casos clinicos poco
frecuentes, asi como un recuerdo de sus afnos de residencia. Sus aportaciones enriquecen también, de
forma muy notable, la divulgacion del conocimiento de nuestra especialidad a otras especialidades como
la Medicina Familiar y Medicina Interna.

El Comité Cientifico, una vez mas, se ha limitado Unicamente a recopilar, ordenar, clasificar y homo-
geneizar el material recibido. El diagndstico realizado, el tratamiento seguido o las opiniones vertidas son
responsabilidad exclusiva de los autores de cada caso, ya que entendemos que respetando su contenido
estimulamos una lectura critica de la obra y favorecemos que el lector pueda contrastar cada uno de ellos
con sus experiencias en casos similares.

Queremos agradecer a Laboratorios Almirall el haber llevado a cabo esta excelente idea que le pedi-
mos mantengan en los préximos afnos y, por ultimo, queremos dar las gracias a todos los autores por sus
excelentes aportaciones; creemos que la gloria no debe ser solo para los premiados, que desgraciada-
mente han sido solo unos pocos, sino para todos aquellos que se han presentado al concurso.

Enrique Herrera Ceballos
Amaro Garcia Diez
José Carlos Moreno Giménez
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Papulas planas en la mucosa
oral tras trasplante pulmonar

Autores: Maria Victoria Nespereira Jato, Maria del Pilar Arévalo

Bermudez, Raquel Iglesias Conde

Supervisor: Jesus Garcia Silva

Centro: Hospital Abente y Lago, Complexo Hospitalario

Universitario A Coruia

Anamnesis

Se trata de un paciente de origen latinoameri-
cano de 59 afios ingresado en cirugia toracica tras
realizacién de trasplante pulmonar, que consulta
por la aparicién de lesiones papulosas en mucosa
oral.

Antecedentes personales: fumador con un
consumo acumulado de 60 paquetes/aio. Mul-
tiples ingresos en Neumologia por insuficiencia
respiratoria secundaria a EPOC estadio IV. Por este
motivo se realiza trasplante unipulmonar izquierdo
el 25 de junio de 2011. Durante el postoperatorio
sufre rechazo agudo grado Alll-Bl, por lo que ade-
mas de tratamiento inmunodepresor con tacroli-
mus recibe dosis altas IV de corticoides.

Tratamientos: tacrolimus, micofenolato de
mofetilo, atorvastatina, omeprazol, furosemida,
acetilcisteina, tobramicina inhalada, insulina,
prednisona.

Enfermedad actual: durante su ingreso en
cirugia toracica, mes y medio después de la rea-
lizacion del trasplante, nos consultan por la apa-
ricion de papulas lisas multiples sobre la mucosa
oral, en el dorso de la lengua (fig. 1) y mucosa
labial (fig. 2). El paciente refiere que las lesiones se
iniciaron antes del trasplante, en el mes de abril, y
gue no hay familiares o personas cercanas afecta-
das por el mismo problema.

Pruebas complementarias

Se realiza una biopsia enviandose una mues-
tra para histopatologia y otra para tipificacién de
virus del papiloma humano (VPH) en centro de
referencia.

La biopsia mostrd hiperqueratosis con para-
queratosis e hiperplasia del epitelio de la mucosa.
La inmunohistoquimica fue intensamente positiva
para VPH.

Y la determinacion del genotipo de VPH fue
positivo para VPH-32.

Diagnéstico

Hiperplasia epitelial focal (enfermedad de Heck).

Tratamiento y evolucién

Tras una sesion de laser de CO,, las lesiones
remitieron por completo.

En consultas posteriores el paciente refiere la
existencia de lesiones similares en regiéon peria-
nal y genital, con exploracion compatible con
condilomas acuminados y en las que no fue
posible realizar tipificacion del virus, tratandose
con imiquimod 5% vy crioterapia con buena res-
puesta.



Seccion. Dermatosis infecciosas

Figura 1 Péapulas planas sobre el dorso de la
lengua.
Comentario

La hiperplasia epitelial focal es una entidad
producida por el VPH, especialmente los seroti-
pos 13y 32" aunque han sido identificados otros
(1,6,11,13,16, 18 y 55)%. Generalmente afecta a
ninos o adultos jovenes y se ha descrito cierta pre-
dileccion por el sexo femenino®. Produce una pro-
liferacion del epitelio de la mucosa oral de caracter
benigno, con aparicion de lesiones en diferentes
localizaciones, la mas frecuente el labio inferior“. Es
de especial importancia realizar el diagnoéstico dife-
rencial con condilomas acuminados de la mucosa
oral*. En pocos casos, pero nunca asociada a los
serotipos 13 0 32, aparecieron también lesiones en
la mucosa genital o anal’. Es una enfermedad rara
en nuestro medio y en la raza caucasica, pero mas
comun en indios americanos y esquimales inuits®.
Dada la presencia de casos con agregacion familiar

Bibliografia

Figura 2 Péapulas en la mucosa del labio inferior.

y la predileccion por determinados grupos étni-
cos, se le supone una determinada predisposicion
genética que facilita esta infeccion, aunque tam-
bién factores ambientales e inmunitarios pueden
jugar un papel en su patogenia, asf, en los pacien-
tes infectados por el VIH se ha visto una mayor
susceptibilidad para padecerla®. Las lesiones tien-
den a involucionar espontaneamente y la decisiéon
de realizar tratamiento suele obedecer a motivos
estéticos o por traumatismos repetidos®. Para el
tratamiento se pueden emplear, entre otros, ciru-
gia, crioterapia, laser CO, o imiquimod tépico?.
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Lesiones vesiculocostrosas
en region hemifacial derecha

Autores: Antonio Javier Gonzalez Rodriguez, Eva Gutiérrez Paredes,

Rebeca Bella Navarro, Zaira Pellicer Oliver

Supervisor: Inmaculada Molina Gallardo

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valencia

Anamnesis

Varén de 82 anos que consulta en nuestro ser-
vicio por presentar lesiones en region hemifacial
derecha de 4 dias de evolucién. Dichas lesiones
se localizan en el drea previamente tratada con
imiquimod tépico al 5% por la existencia de que-
ratosis actinicas (hace 2 meses). No refiere fiebre
ni otra sintomatologia, salvo prurito y dolor local,
mas intenso al inicio del cuadro.

Exploracion fisica

Se aprecian lesiones vesiculocostrosas con-
fluentes sobre una placa eritematosa y ligera-
mente edematosa a nivel de dorso nasal, regién
malar derecha y sien derecha, siguiendo una dis-
tribucion zosteriforme (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Con la sospecha clinica y dada la localizacion
(préxima al ojo y con afectacion nasal), se realiza
una interconsulta a Oftalmologia, descartandose
afectacién ocular. Se solicita estudio microbiolé-
gico de una de las lesiones obteniendo resultados
positivos para la PCR del virus de la varicela-zéster
(WV2).

Diagnéstico

Herpes zoster sobre drea previamente tratada
con imiquimod tépico (fenémeno isotdpico de
Wolf).

Tratamiento

Se instaura tratamiento tépico con &cido fusi-
dico en crema dos veces al dia junto a valaciclovir
por via oral a dosis de un gramo cada 8 horas
durante 7 dias. Asimismo, se asocia una cober-
tura antibiotica con amoxicilina-acido clavulanico
500/125 mg cada 8 horas durante los 7 dias del
tratamiento.

Evolucion

A las 48 horas de iniciar el tratamiento se con-
sigue una importante mejoria de las lesiones, con-
siguiendo una resolucion completa del cuadro al
finalizar el mismo. En las sucesivas revisiones el
paciente niega la presencia de una neuralgia aso-
ciada.

Comentario

El herpes zdster se produce por reactivacion
del VWZ que ha quedado latente en un ganglio



Seccion. Dermatosis infecciosas

Figura 1

sensitivo. El 70% de los pacientes presenta una
edad superior a 50 afios. La incidencia global es
de 3,5/1.000 personas al afio. En pacientes con
alteracion de la inmunidad celular el cuadro es
mas frecuente, persistente y grave. Ante un factor
desencadenante (inmunodepresién, traumatismo,
radioterapia, cirugia), el virus se propaga desde el
ganglio a la piel dando lugar a la erupcién vesicu-
losa caracteristica, siguiendo el trayecto del nervio
afectado. La principal complicacion es la neuralgia
postherpética, causada por inflamacién y necro-
sis neuronal. El imiguimod es un inmunomodu-
lador que induce la producciéon de citoquinas,
principalmente interferén, mediante la activacién
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Lesiones vesiculocostrosas sobre base eritematosa en area periorbitaria derecha.

de los receptores tipo Toll (TLR) presentes en los
gueratinocitos y células de Langerhans. Los TLR
son capaces de reconocer ciertas moléculas en los
microorganismos e iniciar la respuesta inmune. A
través de este mecanismo, el VVZ se ha implicado
en la activacion de dichos receptores (TLR2)'2. En
nuestro paciente, el factor desencadenante pudo
ser la reaccion inflamatoria causada por el imiqui-
mod?, favoreciendo el desarrollo del herpes z6s-
ter a través de la activacion de la via de los TLR,
dando lugar asi a un fendmeno isotépico de Wolf
(desarrollo de una reaccion cutanea en un area de
piel ya curada en la que previamente se desarroll6
otra dermatosis diferente)?.

1 Valins W, Amini S, Berman B. The Expression of Toll-like Receptors in Dermatological Diseases and the Therapeutic Effect
of Current and Newer Topical Toll-like Receptor Modulators. J Clin Aesthet Dermatol. 2010;3(9):20-9.

2 Wang JP, Kurt-Jones EA, Shin OS, Manchak MD, Levin MJ, Finberg RW. Varicella-zoster virus activates inflammatory
cytokines in human monocytes and macrophages via Toll-like receptor 2. J Virol. 2005;79(20):12658-66.

3 Kumar B, Narang T. Local and systemic adverse effects to topical imiquimod due to systemic immune stimulation. Sex

Transm Infect. 2011;87(5):432.

4 Wolf R, Wolf D, Ruocco E, Brunetti G, Ruocco V. Wolfis isotopic response. Clin Dermatol. 2011;29(2):237-40.



y dishea

Varon sano de 26 anos
con fiebre, lesiones cutaneas

Autores: Raguel Conejero del Mazo, Ignacio Rivera Fuertes,
Goretti Lacruz Ausin, Tamara Gracia Cazafa

Supervisor: Mariano Ara Martin

Centro: Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

Anamnesis

Paciente varén de 26 afios alérgico a penici-
lina, sin antecedentes médicoquirdrgicos, natural
de Rumania y residente en Espafia desde hace
5 afos. Fumador de 20 cigarrillos/dia.

Acudioé al Servicio de Urgencias por presen-
tar erupcion pruriginosa de 4 dias de evolucién
gue comenzd en cuero cabelludo y se genera-
liz6 posteriormente. Desde el comienzo de la
erupcion el paciente asociaba fiebre de hasta
39,5 °C, cefalea, malestar general, y en las ulti-
mas 24 horas odinofagia y dificultad respiratoria.
Habfa recibido tratamiento con ibuprofeno sin
mejoria.

Exploracion fisica

Temperatura de 39,1 °C, saturacion de O, basal
94%.

Paciente con mal estado general, normohi-
dratado, normocoloreado. Presentaba multiples
papulas eritematosas, vesiculas, pustulas y lesio-
nes costrosas hemorragicas de 0,1 a 0,4 cm de
didmetro, con halo eritematoso (fig. 1) en cara,
cuero cabelludo, tronco, extremidades superiores,
genitales y palmas de manos. Enantema punti-
forme en paladar con alguna microvesicula, amig-
dalas hiperémicas. Adenopatias submandibulares
y preauriculares de caracteristicas inflamatorias.

Auscultacion pulmonar: crepitantes difusos. No
presentaba rigidez de nuca ni signos meningeos.
La exploracion neuroldgica era normal.

Exploraciones complementarias

En Urgencias se realiz6 un hemograma, bio-
quimica, gasometria arterial, y sedimento urinario
con resultados dentro de la normalidad. Radiogra-
fia de torax: afeccion parenquimatosa extensa con
areas de incremento de la atenuacion con multi-
micronodularidad, correlacionable con su cuadro
viral agudo, con gran repercusion intrapulmonar
bilateral.

Se solicitaron serologias de virus hepatitis B

y C, virus herpes simple, virus varicela-zéster,
sarampion, cribado de VIH.

Se tomd muestra de liquido de una vesicula
para PCR de virus herpes simple y varicela-zoster.

Se tomd muestra con hisopo de liquido de una
pustula para cultivo de bacterias.

Diagnadstico
Varicela y neumonia varicelosa.

Los principales diagndsticos diferenciales plan-
teados en urgencias fueron varicela, eccema
herpético y pitiriasis liquenoide y varioliforme
aguda.
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Figura 1

Papulas eritematosas, vesiculas, pustulas
y lesiones costrosas hemorragicas en la region
posterior del térax de nuestro paciente.

Tratamiento

El paciente fue ingresado en el Servicio de
Enfermedades Infecciosas. Se tratd con aciclovir
y paracetamol intravenosos, y curas tépicas con
fomentos con sulfato de zinc y clorhexidina.

Evolucion
Result6 positiva la serologia IgM antivaricela-
zbster, siendo el resto negativas.

PCR de la lesion positiva para virus varicela-
zoster.

Cultivo de bacterias de lesidon cutdnea nega-
tivo.

El paciente evolucioné favorablemente tanto
clinica como radioldégicamente, por lo que a los 6
dias se dio de alta hospitalaria.

Comentario

La varicela es una infeccion producida por el
virus de la varicela-zoster que afecta principal-
mente a la poblaciéon infantil presentando un
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Figura 2 Radiografia de térax: afecciéon
parenquimatosa extensa con areas de incremento
de la atenuacién con multimicronodularidad.

curso benigno y autolimitado. Menos del 5% de
los casos se presentan en adultos, presentando en
estos un curso mas insidioso. La complicacion mas
frecuente en los pacientes adultos es la neumonia
varicelosa, y es aconsejable realizar radiologia de
térax a todo adulto con varicela, tenga o no cli-
nica respiratoria. Se han asociado diversos factores
de riesgo que condicionan su aparicién y pronds-
tico, entre los que destacan el habito tabaquico,
la patologia pulmonar previa, la edad avanzada,
la inmunodepresién y el embarazo (tercer trimes-
tre). En adultos inmunocompetentes la mortalidad
se estima en el 6%, aumentando al 11-40% en
pacientes inmunodeprimidos. Las alteraciones ana-
liticas mas frecuentes son trombopenia, hipoxemia
(principal factor pronéstico), hiponatremia leve y
elevaciéon transitoria de las enzimas hepaticas. El
patrén radioldégico mas frecuente es un infiltrado
intersticial micronodular. El tratamiento de eleccién
es el aciclovir por via intravenosa, siendo controver-
tida su asociacién a corticoides.

Presentamos el caso de una neumonia varice-
losa en un varén joven, sano, cuyo Unico factor de
riesgo es el habito tabaquico.

1 De la Pena L,Izaguirre D, Aguirrebengoa K, et al. Neumonia por varicela en el adulto: estudio de 22 casos. Enferm Infecc

Microbiol Clin 2000;18:493-5.

2. Mohsen AH, McKendrick M. Varicella pneumonia in adults. Eur Respir J 2003;21:886-91.

3. Heninger U, Seward JF. Varicella. Lancet 2006;368:1365-76.



Alopecia cicatricial
en varon joven

Autores: Maria Rosa Perellé Alzamora, Irene Andrés Ramos,

Conrado Jorge Finnigan

Supervisor: Emilia Fernandez Lépez

Centro: Hospital Clinico de Salamanca

Anamnesis

Varén de 29 afos, sin antecedentes patoldgicos
de interés, que consulté por presentar placa alopé-
cica en cuero cabelludo, discretamente dolorosa, de
tiempo desconocido de evolucién. El paciente no
lo atribufa a ningun agente causal: negaba antece-
dente de contacto con animales, aplicacion de pro-
ductos topicos o toma de farmacos.

Exploracion fisica

Se objetivaba placa alopécica eritematoedema-
tosa, discretamente dolorosa a la palpacién, de
aproximadamente 5 cm de didmetro, en regién
occipital de cuero cabelludo. En el interior de la
misma, los foliculos pilosos se disponian caracte-
risticamente conformando hebras de 10-15 pelos
(fig. 1). Al presionar la placa, se apreciaba exuda-
cién amarillenta.

Pruebas complementarias

Se realiz6 cultivo de exudado de la placa alopé-
cica, siendo positivo para Staphylococcus aureus.
El antibiograma demostré sensibilidad a cloxaci-
lina, cefadroxilo y amoxicilina-acido clavulanico.

En el estudio histopatologico (fig. 2) se aprecié
infiltrado inflamatorio en la dermis de disposicién
perifolicular, con linfocitos, células plasmaticas,
neutrofilos e histiocitos con células gigantes tipo
a cuerpo extrafo.

La analitica fue normal, y las serologias para
VIH, VHB y VHC negativas.

Diagnéstico

Foliculitis en penacho.

Tratamiento

Se instauraron curas tdpicas 2 veces al dia con
fomentos de sulfato de zinc 1/1.000 y aplicacion
de mupirocina tépica, asi como antibioterapia oral
con cloxacilina 500 mg cada 6 h durante 10 dias 'y
rifampicina 300 mg al dia durante 3 meses.

Evolucion

A los 3 meses, se aprecid mejoria de las placas
alopécicas, sin objetivarse exudacion ni costras
melicéricas en las mismas.

Al afo de su diagnéstico, no han aparecido
lesiones nuevas, permaneciendo la enfermedad
estable.

Discusion

La foliculitis en penacho fue descrita en 19781,
habiéndose publicado desde entonces unos
30 casos®. Es una entidad rara, considerada por
algunos autores un subtipo de foliculitis decal-
vante3. Su inicio es insidioso, consistente en el
desarrollo de placas eritematosas y dolorosas en
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Figura 1
pilosos dispuestos en hebras de 10-15 pelos.

Placa eritematoedematosa alopécica en region occipital de cuero cabelludo, con los foliculos

Figura 2a Estudio histologico HE x10. Infiltrado inflamatorio en la dermis de disposicién perifolicular, con
linfocitos, células plasmaticas, neutrofilos e histiocitos con células gigantes a cuerpo extrafo.
Figura 2b  Estudio histoldgico HE x20. Detalle de las células gigantes a cuerpo extrafo.

cuero cabelludo, en cuyo interior los foliculos pilo-
sos se disponen formando agrupamientos de 10
o 15 pelos reunidos en penachos. Se desconoce
cual es su etiopatogenia, atribuyéndose un papel
importante al origen infeccioso por S. aureus®*. El
tratamiento es controvertido, siendo los resultados
poco satisfactorios. Se ha ensayado antibioterapia
tépica con mupirocina o nadifloxacino?®, y oral con
rifampicina?, ceftriaxona?, minociclina®. También se
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han ensayado terapias combinadas con cloxacilina
e isotretinofna oral®, rifampicina y clindamicina®,
rifampicina y doxiciclina® con respuestas variables.
En conclusion, debemos tener en cuenta esta enti-
dad en el diagnoéstico diferencial de las alopecias
de cuero cabelludo que cursan con inflamacion y
dolor, puesto que sin un diagnéstico y tratamiento
en fases tempranas puede evolucionar a fibrosis y
alopecia cicatricial irreversible.

1 Smith NP. Tufted folliculitis of the scalp. JR Soc Med 1978;71 (8):606-8.
2 Broshtilova V. ,Bardarov E., Kazandjieva J. Marina S. Tufted hair folliculitis: a case report and literature review. Acta Der-

matovenerol Alp Panonica Adriat. 2011;20 (1):27-9.

3 Baroni A. ,Ruocco E., Aiello FS.,Faccenda F, Lo Schiavo A. Satriano RA, Guerrera V. Tinea capitis mimiking tufted hair

folliculitis. Clin Exp Dermatol. 2009;34 (8):699-701.

4 Jeremias X., Giménez-Arnau AM. Foliculitis de pelos en penacho. Med Cutan Iber Lat Am 2003; 31 (2): 113-115.
5 Jae-Hong K, Hwa-Young P, Won-Soo L.Tufted hair folliculitis with linear arrangement. Indian J Dermatol Venereol Leprol.

2011;77(4):535.

6 Powell JJ, Dawber RP, Gatter K. Folliculitis decalvans including tufted folliculitis: clinical, histological and therapeutic

findings. Br J Dermatol. 1999;140 (2):328-33



Lesiones orales con
repercusion sistémica

Autores: Elena Pelegrina Fernandez, Claudia Conejero del Mazo,

Ignacio Rivera Fuertes, Goretti Lacruz Ausin

Centro: Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

Anamnesis

Varén de 30 afos, natural de Marruecos, resi-
dente en Espafa desde hace 5 afos, sin antece-
dentes patoldgicos conocidos, que acude a Urgen-
cias por presentar hemorroides dolorosas y fiebre
no termometrada de 4 dias de evolucion. Poste-
riormente al inicio del episodio febril, han apare-
cido lesiones cutaneas vesiculosas arracimadas en
la regién labial. Habia sido tratado anteriormente
con analgésicos orales con poca respuesta. Un mes
antes, presentd un episodio de lumbalgia aguda
tratado con metamizol, con respuesta favorable.

Exploracion fisica

Temperatura de 38,8 °C, frecuencia cardiaca
de 80 Ipm, normocoloracion, normohidratacién
y mal estado general. No adenopatias palpables.
Auscultacion  cardiorespiratoria y exploracion
abdominal sin alteraciones. Al tacto rectal, hemo-
rroides internas duras a la palpacion, de color
violdceo y trayecto serpiginoso, intensamente
dolorosas y dedil manchado de heces normales.
En la piel de hemilabio derecho superior e inferior
y region perioral, costras melicéricas arracimadas,
placas eritematosas y fisuracion, sin lesiones vesi-
culoampollosas, con erosiones superficiales en
encias inferiores y lengua saburral blanca no des-
prendible al raspado (fig. 1y 2).

Pruebas complementarias

Bioquimica: sin alteraciones.

Coagulacion: TP 19,6 s. Actividad protrom-
bina 49%. INR 1,69. Fibrinégeno 1.134 mg/dl.

Hemograma: Hb 13.8 g/dl. Hto 39,6 %;
VCM 88,7 fl. Leucocitos 0,5 mil/mm? [N 0,7%
(0 mil/mm?3); L 92,4% (0,5 mil/mm3); M 6,8%
O mil/mm3); E 0,1% (0 mi/mm3; B 0%
(0 mil/mm?3)]; Plaquetas 224 mil/mm3.

Radiografia de térax: sin alteraciones.

Microbiologia: hemocultivos (2), urocultivo,
frotis de lesiones cutaneas para hongos y bacte-
rias y frotis faringeo.

Serologia: PCR lesiones labiales para virus her-
pes (VHS-1y 2, CMV, W2).

Diagnéstico

Herpes simple orolabial como expresién de
agranulocitosis producida por metamizol.

Evolucion

Debido a la agranulocitosis hallada en las prue-
bas complementarias se ingresa al paciente en la
unidad de aislamiento de Hematologia para diag-
noéstico etiolégico y se instaura tratamiento con
linezolid, meropenem y aciclovir endovenosos.
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Figura 1

Costras melicéricas y placas eritematosas
en labios y region perioral derecha.

Durante su ingreso se obtiene el resultado de
los hemocultivos, que son positivos a E. Coli sensi-
ble a meropenem, y la PCR, positiva para VHS-1y
CMV. El resto de pruebas resultan negativas.

Se realiza aspirado medular diagnéstico, obser-
vandose ausencia de precursores granulociticos
sin alteraciones en las otras series ni presencia de
blastos circulantes. También se toman serologias
para VHB, VHC, VIH, VEB, CMV, VHS y VVZ, todas
negativas, y controles analiticos sucesivos, obser-
vando una progresiva recuperacion de las cifras
de neutrdfilos. Los hemocultivos de control dias
después son negativos.

El paciente precisa tratamiento con G-CSF.

8 dias después del ingreso el paciente se
somete nuevamente a un aspirado medular de
control, obteniéndose el resultado de médula en
fase de recuperacion tras agranulocitosis, sin pre-
sentar alteraciones morfoldgicas de interés.

Comentario

El herpes simple es una infeccion frecuente
que afecta a nifos y adultos jovenes, y se observa
como vesiculas arracimadas sobre una base eri-
tematosa, que afecta tanto piel como mucosas,

Figura 2 Costras melicéricas, placas eritematosas
y erosiones en mucosa gingival mandibular.

acompafadas de sintomatologia general y adeno-
patias regionales. Los serotipos responsables son
el VHS-1 (orofaringe) y el VHS-2 (genital). Después
de la primoinfeccion, el virus se acantona en los
ganglios sensitivos y se reactiva ante estimulos
como la radiacién UV, menstruacion, fiebre e
inmunodeficiencias.

En determinadas ocasiones, el herpes simple
puede indicarnos un estado de inmunidad alte-
rada, sobre todo ante infecciones extensas o muy
recidivantes.

La agranulocitosis es la ausencia de granulocitos
en sangre periférica y puede tener varias causas:
genética, infecciosa, neoplasica o farmacolégica.
En la agranulocitosis farmacolégica encontraremos
caracteristicamente un respeto de las series eritroci-
taria y plaquetar. Se debe a un mecanismo idiosin-
crasico independiente de la dosis del farmaco. Su
incidencia es de 1:30.000-1.000.000 hab/afio y la
mortalidad se calcula entre el 5y el 15%.

Presentamos un herpes simple por ser una
enfermedad frecuente que en determinadas oca-
siones nos puede servir de signo guia en la sos-
pecha de enfermedades que afectan gravemente
a la inmunidad y que requieren tratamiento
urgente, como en nuestro caso.



Nodulo ulcerado y linfangitis
en miembro superior derecho

Autores: Adriana Juanes Viedma, Adrian Ballano Ruiz,
Moénica Lorente Luna

Supervisor: Esther Jiménez Blazquez

Centro: Hospital Universitario de Guadalajara

Anamnesis

Se trata de una mujer de 73 afos, sin alergias
medicamentosas conocidas, con los antecedentes
de dislipemia y artrosis en tratamiento con simvas-
tatina y 4cido alendrénico, que acude a Urgencias
por lesiones en brazo y primera falange de mano
derecha, levemente dolorosas y pruriginosas de
un mes de evolucion. Habia recibido acido fusi-
dico oral pautado por su médico de Atencién Pri-
maria sin respuesta alguna. Refiere que se habia
hecho una herida manipulando carne de cordero
dias antes del inicio de las lesiones.

Exploracion fisica

Se aprecia lesion papulonodular de superficie
ulcerada y costrosa, algo exudativa de coloracién
eritematoviolacea y consistencia blanda en dorso
de la primera falange de mano derecha (fig. 1a).
Presenta también cordédn linfatico eritematoso y
caliente desde mufieca a hombro derecho (fig. 1b).

Exploraciones complementarias

Se realiza analitica con hemograma, coagula-
ciéon, bioquimica completa, serologias para VIH,
VHB, VHC y Ites, no encontrandose hallazgos
significativos.

El Mantoux, cultivos para hongos, Gram, mico-
bacterias atipicas asi como cultivo de tejido resul-
taron negativos.

Se decide realizar biopsia donde se observan
gueratinocitos balonizados en epidermis e infil-
trado inflamatorio y edema en dermis superficial
(fig. 2a). A mas detalle se pueden apreciar inclu-
siones eosinofilicas citoplasmaticas en las células
balonizadas que son muy caracteristicas de los
poxvirus (fig. 2b).

Diagnostico

Enfermedad de orf.

Tratamiento

Se pauta tratamiento con acido fusidico po-
mada cada 12 horas, ibuprofeno 600 mg cada
8 horas y frio local con elevacién del miembro
superior derecho.

Evolucion

La paciente evoluciona favorablemente con
resolucion completa de las lesiones tras 10 dias
de tratamiento.

Comentario

La enfermedad de orf fue descrita por primera
vez por Kaempfer en 1896. Su distribucion es
mundial con presentacién esporadica y alguna
epidemia aislada. Se transmite por animales infec-
tados o fémites, no estando descrita la transmi-
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sibn hombre a hombre. Es una zoonosis ocupa-
cional en ganaderos, matarifes, cocineros..., que
en el animal afecto produce estomatitis ovina,
alopecia y lesiones ulcerocostrosas en la ubres.
Existen dos entidades causadas por poxvirus indis-
tinguibles clinica e histolégicamente que se agru-
pan bajo el nombre de pox del ganadero, y son
la enfermedad de orf y el nodulo del ordefiador.
El periodo de incubacién es de entre 5y 15 dfas.

El cuadro clinico tipico es un nodulo en la
mano generalmente asintomatico o poco dolo-
roso. Son infrecuentes las lesiones multiples. No
suele haber afectacion del estado general, aun-
gue puede cursar con fiebre, malestar, diarrea,
linfadenopatia y eritema multiforme. El curso
es de rapida aparicion y evoluciéon autolimitada,
con una duracion de entre 15 dias y 2 meses,

resolviéndose sin dejar cicatriz. Se han descrito
seis etapas, que son: maculopapular, en diana,
nodular humeda, nodular seca, papilomatosa y
regresiva. En el estudio histolégico se aprecian
cambios citopaticos virales con cuerpos de inclu-
sién eosinofilos en queratinocitos superficiales
de epidermis y edema papilar con infiltrado infla-
matorio en dermis.

El diagndstico diferencial debe plantearse con
entidades como la tularemia, piodermitis, espo-
rotricosis, granuloma piégeno, verruga peruana,
chancro sifilitico, sarcoma de Kaposi, tuberculosis,
antrax, paroniquia herpética y carcinoma epider-
moide. El tratamiento consiste en higiene local,
antibioticos topicos, AINE, cirugia de afeitado y
curetaje. La resoluciéon espontanea con inmunidad
duradera no es infrecuente.



positivo

Lesiones tumorales perianales
y genitales en paciente VIH

Autores: Izaskun Ocerin Guerra, Marta Mendieta Eckert,

Valentin de Benito Rica

Supervisor: Jesus Gardeazabal Garcia

Centro: Hospital Universitario de Cruces, Baracaldo

Anamnesis

Presentamos el caso de un varén de 43 afios,
ex-adicto a drogas por via parenteral y portador del
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) estadio
C3 en tratamiento antiretroviral. Referia lesiones
ulcerosas perianales de meses de evolucién con
cultivos positivos para virus herpes tipo 2, que no
habian mejorado con aciclovir y con famciclovir a
dosis habituales. Posteriormente inici¢ tratamiento
con valaciclovir 1 g cada 8 horas durante un mes
presentando una mejorfa clinica importante. Un mes
después de suspender el tratamiento, acude a nues-
tras consultas por aparicion de una lesién tumoral
en la regién perianal de crecimiento progresivo.

Exploracion fisica

A la exploracion se observé una lesion exofitica
de 4 x 5 cm de didmetro en margen anal izquierdo
(fig. 1a).

Exploraciones complementarias

El comportamiento clinico de la lesion sugeria
una lesién tumoral maligna, por lo que fue extir-
pada. El estudio anatomopatolégico describia
unas inclusiones intranucleares con marginacion
de cromatina y formacién de células gigantes mul-
tinucleadas con nucleos impactados y deformados
por los nucleos adyacentes (fig. 1b). El resultado
del cultivo virico de la lesién extirpada fue positivo
para herpes simple tipo 2.

Diagnastico

Infeccion nodular/tumoral por herpes simple
en paciente inmunodeprimido.

Tratamiento y evolucion

A las pocas semanas el paciente presenté nue-
vas lesiones exofiticas en margen anal inferior y
pubis. Con el diagnéstico de infeccion nodu-
lar por herpes simple, se inici6 tratamiento con
valaciclovir (2 g cada 6 horas) durante 2 semanas
presentando una remisién completa de todas las
lesiones tumorales (fig. 2). Actualmente contintia
con dicho tratamiento, en pauta descendente y
permanece libre de lesiones.

Comentario

El virus herpes simple (VHS) en la regién genital
y perianal normalmente se manifiesta en forma
de lesiones ulcerosas. Sin embargo, en ocasiones
puede presentarse como lesiones tumorales hiper-
troficas en pacientes inmunodeprimidos, lo cual
dificulta mucho su diagnéstico.

Presentamos un caso de herpes simple hipertré-
fico que supuso un reto diagnoéstico y terapéutico.
El VHS en los pacientes VIH positivo es de dificil
manejo, ya que presentan brotes mas frecuentes y
graves, mayor indice de resistencias, y en ocasio-
nes se describen manifestaciones clinicas atipicas.
Estas pueden dar lugar a lesiones tumorales que
recuerdan a neoplasias cutaneas y que requieren
realizar un correcto diagnéstico diferencial. Se
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Figura 1a Lesién exofitica en margen anal izquierdo.

Figura 1b  Estudio histolégico tras el tratamiento quirdrgico.

Figura 2a Lesion tumoral en pubis.

Figura 2b  Remision completa de la lesion tras un mes de tratamiento médico.

han descrito en la literatura muy pocos casos de
herpes simple hipertréfico, muchos de ellos trata-
dos de forma quirurgica por resistencia al trata-
miento médico o en ocasiones por sospecha de
neoplasias cutdneas'. Por lo tanto, es necesario
conocer esta entidad para poder proporcionar un
diagnostico correcto y un tratamiento eficaz.
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El tratamiento de la infeccion por VHS en los
pacientes VIH positivo puede requerir dosis mayo-
res de antivirales?. Nuestro paciente respondié a
dosis maximas de valaciclovir a pesar de su resis-
tencia a las dosis habituales. Normalmente estos
pacientes responden al tratamiento médico, pero
en ocasiones es necesario acudir a la cirugia®*.

1 Carrasco DA, Trizna Z, Colome-Grimmer M, Tyring SK. Verrucous herpes of the scrotum in a human immunodeficiency
virus-positive man: case report and review of the literature. J Eur Acad Dermatol Venereol. 2002; 16: 511-15.

2 Czelusta A, Yen-Moore A, Vander Straten M, et al. An overview of sexually transmitted diseases (STDs) Part Ill. STDs in
human immunodeficiency virus-infected patients. J Am Acad Dermatol 2000; 43: 409-32.

3 Levin MJ, Bacon TH, Leary JJ. Resistance of Herpes sinplex virus infections to nucleoside analogues in HIV-infected

patients. Clinical Infectious Diseases. 2004; 39: 248-57

4 Sidney R, Nadal M.D, Edenilson E, et al. Hypertrophic Herpes Simplex Simulating Anal Neoplasia in AIDS Patients: Report

of Five Cases. Dis Colon Rectum. 2005; 48: 2289-93.



Molés Poveda

Exantema papulary fiebre

Autores: Miquel Armengot Carbo, Beatriz Rodrigo Nicolas, Paula

Supervisor: Enrique Gimeno Carpio

Centro: Hospital Arnau de Vilanova, Valencia

Anamnesis

Varén de 62 afios, natural de Gran Bretafa
pero residente en Espafia, que acudié a Urgen-
cias en octubre de 2010 por presentar de forma
brusca fiebre y deterioro del estado general de
3 dfas de evolucién, junto con erupciéon cutdnea
generalizada.

Exploracion fisica

El paciente presentaba un exantema mas
papuloso que maculoso, en tronco y miembros,
con afectacion palmoplantar (fig. 1). Tras desvestir
al paciente se aprecid, a nivel interno de muslo
izquierdo, cerca del pliegue inguinal, una placa
negra necrética, con un halo inflamatorio, que el
paciente referia como pruriginosa (fig. 2). No se
palpaban adenopatias regionales.

Pruebas complementarias

En el analisis inicial de Urgencias no se apre-
ciaron alteraciones destacables del hemograma, la
bioguimica ni la coagulacion. En Urgencias se le
solicit6 radiografia de térax, que fue normal.

Diagnéstico

Fiebre botonosa mediterranea.

Tratamiento y evolucién

Interrogando al paciente nos conté que vivia
en el campo y tenia perros y ovejas. Se solicita-
ron andlisis con serologia de Rickettsia y se inicid
tratamiento con doxiciclina a dosis de 100 mg
cada 12 h. Tras la instauracion de la antibiotera-
pia, el paciente experimentd una rapida mejoria
con desaparicion de la fiebre y regresiéon de las
lesiones cutaneas. La positivizacion de la serologia
confirmé el diagnostico.

Discusion

La fiebre botonosa mediterranea es la forma
mas frecuente de rickettsiosis botonosa en el sur
de Europa, considerandose endémica en el area
mediterranea’. El agente causal es la Rickettsia
conorii, transmitida por la garrapata Rhipicepha-
lus sanguineus, siendo el perro el reservorio habi-
tual?, habiéndose destacado también el papel de
las ovejas como fuente de transmisién®. La mayor
parte de los casos se observan en verano o a prin-
Cipios de otofio (mayo-octubre)'.

El inicio del cuadro clinico es brusco, con que-
brantamiento del estado general y fiebre elevada,
gue se sigue a los pocos dias de un exantema
maculopapular generalizado (méas papular que
macular: botonosa), con afectacién palmoplantar.
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Figura 1

Exantema eritematoso maculopapular.

En un 70% de los casos se puede localizar una
tipica mancha negra o tache noire en la puerta de
entrada, constituyéndose la triada clasica (fiebre,
mancha negra y exantema)*.

La diana de la Rickettsia es el endotelio vascular,
induciendo vasculitis, que también puede afectar
a organos distintos de la piel, con aparicion de
complicaciones sistémicas (hepatitis, meningoen-
cefalitis, trombosis venosa profunda, miocarditis,
etc.)"24,

El estudio histopatolégico no es Gtil habitual-
mente para el diagndéstico, a no ser que se logre
observar la presencia de Rickettsia en la muestra
tomada. El método diagndéstico mas utilizado es
la serologia, que se positiviza en 1-2 semanas
tras el inicio de los sintomas’, siendo necesario
un titulo superior a 1/128 para establecer el diag-
ndéstico®.
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Figura2 Mancha negra o tache noire en muslo
izquierdo.

El diagnostico diferencial debe establecerse,
sobre todo en los casos en los que no presente la
escara negra caracteristica, con otras infecciones
gue puedan cursar con exantema maculopapular
(sifilis, sarampion, infecciones meningocdcicas,
dengue, infecciones por virus de Epstein-Barr, cito-
megalovirus o enterovirus, septicemias estafilocéci-
€as 0 por gonococo) y con toxicodermias'. Por otro
lado, los casos con la triada clasica también pue-
den confundirse con la sffilis, ya que en un 5% ésta
cursa con un chancro de localizaciéon extragenital, y
el exantema maculopapuloso de la ltes secundaria
puede coincidir en el tiempo con él.

El tratamiento de eleccién es la doxiciclina a
dosis de 200 mg/dia repartidos en dos dosis. Otras
opciones son tetraciclina, cloranfenicol, azitromi-
cinay claritromicina’™. En casos graves se adminis-
tra por via parenteral.

1 Berbis P. Rickettsioses. EMC (Elsevier Masson SAS, Paris), Dermatologie, 98-341-A-10, 2007

2 Gonzélez-Moran A, Martin-Lépez R. Lesion necrética, exantema papuloso y fiebre. Piel. 2005;20:345-7

3 Germanakis A, Psaroulaki A, Gikas A, Tselentis Y. Mediterranean spotted fever in crete, Greece: clinical and therapeutic
data of 15 consecutive patients. Ann NY Acad Sci. 2006;1078:263-9

4 Berbis P. Enfermedades por Rickettsias. En: Bolognia J, Jorizzo J, Rapini R, eds. Dermatologia. Madrid, Elsevier Espana

S.A.; 2004:1165-1169



el VIH

Exantema maculopapular
en paciente con infeccion por

Autores: Cristina de Daniel Rodriguez', Juan Manuel Segura
Palacios?, Leticia Alonso Castro', Eva Hermosa Zarza'

Supervisor: Ernesto Mufioz Zato

Centro: "Hospital Universitario Ramon y Cajal, Madrid; 2Complejo
Hospitalario Carlos Haya, Malaga

Anamnesis

Varén de 49 afnos espanol con antecedente de
esplenectomia hace 19 afos, residente en Brasil
desde los 29 afios, que es ingresado en el Servicio
de Medicina Interna para estudio de un cuadro
consistente en sindrome constitucional, fiebre
intermitente y tos de varios meses de evolucién.
Tras confirmacion de serologia VIH positiva, con
un nivel de CD4 de 27 célulassmm? y hallazgo
en TAC de un patrén pulmonar compatible con
infeccion oportunista, se traslada al Servicio de
Enfermedades Infecciosas, desde donde se nos
consulta porque el paciente durante el ingreso
desarrolla un exantema maculopapuloso genera-
lizado asintomatico. El paciente no habia recibido
ninguna medicacion antes de comenzar con las
lesiones cutaneas.

Exploracion fisica

Destaca el aspecto caquéctico del paciente y
una auscultacion cardiopulmonar normal. En la
exploracion dermatolégica encontramos un exan-
tema maculopapular escasamente confluente, sin
descamacion que afecta al tronco y extremidades.
No hallamos lesiones en las mucosas.

Pruebas complementarias

Analitica: en el hemograma se encuentra ane-
mia normocitica y normocrémica. En la bioquimica
presenta elevacion de transaminasas y un marcado
incremento de LDH, siendo éste de 2.190.

Serologia: de sifilis, VHB y VHC, negativo; VIH,
positivo.

Radiografia de térax y ecografia abdomi-
nal: sin hallazgos significativos.

TC body: afectacion intersticial pulmonar difusa
con cavitaciones. Adenopatias de centro hipoin-
tenso y afectacion ganglionar retroperitoneal.

Biopsia cutanea: se realiza biopsia cutanea
de una papula de la espalda en la cual aparecen
abundante agentes micéticos PAS+ que ocupan el
citoplasma de macréfagos y también libres en el
intersticio de la dermis superficial, siendo la mor-
fologia compatible con histoplasma. Existe escasa
inflamacion.

Hemocultivos: crecen Pseudomona aerugi-
nosa e Histoplasma capsulatum.

PCR en sangre y broncoaspirado: positivas
para Histoplasma capsulatum

PCR CMV: 18.769 cp/ml.
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Figura 1

Imagen del exantema maculopapular en la espalda y miembro superior.

Figura 2 Histologfa. En la hematoxilina-eosina se observa un escaso infiltrado inflamatorio. Con el PAS se
aprecian esporas redondeadas tanto en el interior de los macréfagos como también libres.

Diagnadstico

Histoplasmosis diseminada en paciente VIH
con estadio C3.

Tratamiento

Tras realizacién de biopsia cutdnea se inicia
tratamiento con anfotericina B liposomal. Se
afade ganciclovir tras recibir viremia por CMV.

Evolucion

Pese al inicio rapido de tratamiento con anfo-
tericina B liposomal el paciente sufre deterioro
hemodinamico junto con insuficiencia respiratoria
y renal, falleciendo en situacién de fracaso mul-
tiorganico.

Discusion
El Histoplasma capsulatum (H. c.) es un hongo

termosensible que estd en forma de micelio en
suelos humedos y &cidos, pero prolifera como un

hongo patégeno a la temperatura corporal de
los mamiferos. El organismo se distribuye amplia-
mente, pero es endémico de América del Norte,
América Central y Latinoamérica. Los individuos con
funcién inmune normal son asintomaticos o sufren
un cuadro pseudogripal. Sin embargo, en inmuno-
comprometidos la enfermedad se puede diseminar,
causando meningitis, insuficiencia adrenal, hepa-
toesplenomegalia, infiltrados pulmonares, pancito-
penia o lesiones en la piel. La infeccién sintomatica
por H. c. es una enfermedad definitoria de sida y
ocurre en aproximadamente de entre el 2 al 5% de
los pacientes. Las lesiones cutaneas se producen en
el 50% de los pacientes con sida e histoplasmosis
diseminada y son inespecificas. Consisten en papu-
las, nédulos, placas, Ulceras y maculas tipo eritema
multiforme. La radiografia de térax puede ser nor-
mal en hasta el 50% de los casos. Los diagnosti-
cos diferenciales principales son la criptococosis y
la candidiasis. El diagnéstico de confirmacion lo da
el cultivo, que tarda en crecer 2-3 semanas, por lo
que, si existen lesiones cutaneas, su estudio histo-
l6gico permite realizar un diagnoéstico més rapido.



el VIH

Placas pruriginosas genitales
en paciente con infeccion por

Autores: Natalia Jiménez Gomez, Maria Teresa Truchuelo Diez,
Patricia Gonzalez Muioz, Javier Alcantara Gonzélez

Supervisor: Antonio Harto Castafo

Centro: Hospital Universitario Ramon y Cajal, Madrid

Anamnesis

Varén de 35 afios que acudié al Servicio de
Urgencias por la presencia de lesiones discreta-
mente pruriginosas en genitales de un mes y medio
de evolucion. Referfa haberse aplicado diversos
productos topicos en la zona, incluyendo corti-
coides, sin objetivar cambios clinicos significativos
en las lesiones. Negaba haber presentado dete-
rioro del estado general o fiebre acompanante. No
recordaba la presencia de lesiones en genitales o en
cavidad oral previamente a este episodio. Afirmé
gue no habia introducido ningln tratamiento far-
macoldgico de manera reciente. Asimismo, refe-
ria que habia mantenido relaciones sexuales de
riesgo con parejas del mismo sexo en los meses
previos. Como antecedentes personales de interés
destacaba infeccién por el virus de la inmunodefi-
ciencia humana (VIH) estadio A1 (sin tratamiento
antirretroviral en el momento actual) diagnosticada
en 2009 a raiz de sifilis secundaria con afectacion
oftalmica. Esta Ultima presenté una buena evolu-
cion clinica y serolégica tras tratamiento con peni-
cilina G benzatina intramuscular. Como Ultimos
datos de carga viral presentaba VIH = 5,28 log y
linfocitos, CD4 = 674/mm?, obtenidos un mes pre-
vio al comienzo del cuadro clinico actual. Desta-
caba asimismo infeccién pasada por virus hepatitis
A (VHA) y B (VHB). No presentaba otros datos de
interés en la anamnesis por 6rganos y aparatos ni
referia antecedentes familiares de interés.

Exploracion fisica

Placas eritematosas pdlidas de aspecto lique-
noide, con tendencia a la confluencia y limites
geograficos, localizadas en la cara dorsal del pene
(fig. 1a). En algunas de ellas se podia observar una
discreta descamaciéon blanquecina superficial. No
se observaba fisuracion o impetiginizacion de las
lesiones. En la cara lateral del glande se obser-
vaba una placa eritematosa de 3 mm de didme-
tro con centro erosivo y bordes netos de caracter
liguenoide (fig. 1b). Ausencia de exudado uretral
acompafante. No se palpaban adenopatias ingui-
nales locorregionales significativas. No se objetiva-
ron otras lesiones de interés en la exploracién fisica
general, incluyendo la exploracién de la cavidad
oral, fondo de ojo y examen neuroldgico.

Exploraciones complementarias

El paciente aportd una analitica general rea-
lizada en el momento del comienzo del cuadro
cutdneo sin hallazgos significativos en los para-
metros bioquimicos (incluyendo perfil hepatico),
hemograma y examen basico de orina.

Se realiz6 una biopsia cutanea para estudio
anatomopatolégico de una de las lesiones dor-
sales del pene. El estudio histolégico reveld una
dermatitis liguenoide con borramiento de la capa
basal, exocitosis neutrofilica, y un infiltrado lin-
foplasmocitario en banda (fig. 2a). Se observa-
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Figura 1a Placas eritematosas de aspecto
liguenoide, con limites geograficos, localizadas

en la cara dorsal del pene.

Figura 1b  Placa eritematosa de 3 mm de didametro
con centro erosivo y bordes netos de coloracién
blanquecina.

ron también numerosas células plasmaticas en
la pared y alrededor de los vasos de la dermis
(fig. 2b). La tincién mediante técnicas de inmu-
nohistoquimica para Treponema pallidum resultd
positiva (fig. 2¢).

Se solicitd serologfa para sifilis obteniéndose
unos titulos de anticuerpos no treponémicos RPR
(reagina plasmatica rapida) de 1/128 y anticuer-
pos treponémicos positivos con las técnicas de
ELISA (IgM e IgG) y hemaglutinacién.

Diagnadstico

Sifilis secundaria simulando un liquen plano,
con afectacion clinica exclusivamente genital.

Tratamiento

Una inyeccién de 2,4 x 106 unidades de penici-
lina G benzatina intramuscular.

Evolucion

La evolucion del paciente fue satisfactoria
con resolucién completa de las lesiones cutaneas

Figura 2a Dermatitis liquenoide con borramiento
de la capa basal, exocitosis neutrofilica e infiltrado
linfoplasmocitario en banda, junto con numerosas
células plasmaticas en la pared y alrededor de los
vasos de la dermis.

Figura 2b Detalle de células plasmaticas
perivasculares.

Figura 2c  Inmunohistoguimica positiva

para Treponema pallidum.

a las 3 semanas del inicio de tratamiento con
penicilina G benzatina intramuscular, junto con
descenso en los titulos serolégicos. No se han
objetivado nuevas lesiones cutaneas durante el
seguimiento.

Comentario

Las manifestaciones cutaneas de la sifilis secun-
daria aparecen entre las semanas 3 a 12 después
de la aparicion del chancro, pero pueden desarro-
llarse meses después o, en hasta el 15% de los
casos, antes de la desaparicién del chancro. Es
posible que estos pacientes presenten asimismo
malestar general, fiebre, anorexia y artralgias de
manera concomitante’. Las lesiones cutaneas de
la sifilis secundaria son con frecuencia maculo-
papulares y eritematodescamativas, aunque de
manera menos frecuente pueden manifestarse
como lesiones liquenoides, nodulares, corimbi-
formes o ulcerativas, entre otras??. La infeccion
por el VIH favorece la progresién mas rapida de
la sifilis por la alteracion existente en la inmunidad
celular y, en muchos casos, se observan manifes-
taciones clinicas atipicas®.
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Conocida como “la gran simuladora”, la sifilis
supone en muchos casos un reto diagnéstico para
el clinico. Aungue es bien conocido que la sffilis
secundaria puede simular otras condiciones der-
matoldgicas (pitiriasis rosada, psoriasis, sarcoido-
sis, etc.), las erupciones liguenoides son infrecuen-
tes®. Estos hallazgos ya habian sido descritos en
la etapa previa a la introduccién de la penicilina,
cuando los compuestos arsenicales eran el trata-
miento de eleccién y se asumia que éstos eran la
causa del aspecto liquenoide de las lesiones. No
obstante, una vez reemplazados estos agentes por
la penicilina, los cambios histolégicos liguenoides
se han seguido observando®. Ademas de los hallaz-
gos anatomopatolégicos, la serologia desempena
un papel importante en el diagnostico de la sffilis,
con positivizacion de las pruebas treponémicas y
no treponémicas. La mayoria de los pacientes con
infeccion VIH tienen una respuesta seroldgica nor-
mal, aungue pueden observarse falsos positivos de
las pruebas no treponémicas y niveles mas altos
de lo esperado en ausencia de reinfeccién. Debe
considerarse también que puede existir un retraso
en la positividad de las pruebas o falsos negati-
vos en las pruebas no treponémicas. Sobre el tra-
tamiento de la sifilis secundaria en los pacientes
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infectados por el VIH ha existido controversia en
los Ultimos anos en relacion a la pauta mas ade-
cuada. En la dltima actualizacion de las guias CDC
(Centers for Disease Control and Prevention) de
Atlanta para el tratamiento de las infecciones de
transmision sexual’, se recomienda el tratamiento
con una Unica inyeccién de penicilina G benzatina
2,4 x 106 unidades intramusculares independien-
temente de si existe o no infeccion VIH, ya que
dosis adicionales no han demostrado un aumento
de eficacia.

A pesar de la descripcién previa en la literatura
de casos de sifilis secundaria simulando un liquen
plano, es destacable en nuestro caso la clinica de
presentacion localizada exclusivamente en genita-
les, existiendo en la literatura dos casos descritos
como lesiones liquenoides localizadas en escroto®.
Por todo lo anterior, es necesario para clinicos y
patdlogos considerar esta entidad debido a su
gran variabilidad clinica e histolégica, con el fin de
proporcionar un diagnéstico y tratamiento precoz.
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Papulas y pustulas
pruriginosas en region
hemifacial y cervical

Autores: Belén Rubio Gonzélez, Lara Angulo Martinez,
Victoria Alegria Landa, Beatriz Garcia Bracamonte

Centro: Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

Anamnesis

Paciente de 51 afnos, natural de Zaire, residente
en Espafna desde hace mas de 20 afios, que con-
sulta por lesiones pruriginosas en parte lateral de
cuello y hemicara derechas de 6 meses de evo-
lucion. Las lesiones evolucionan en brotes, con
curacién espontanea y reaparicion de las mismas
cada 1-2 meses. Refiere supuracion y descama-
cion ocasionales. No ha realizado viajes al extran-
jero de forma reciente, ni contacto con animales.
No refiere aplicacion de productos tépicos en la
zona, solo hidratacion abundante de la piel.

Como Unico antecedente se trata de un hom-
bre fumador activo de 30 paquetes/afno, resto sin
interés. No refiere reacciones adversas medica-
mentosas conocidas.

Exploracion fisica

Presenta placa eritematosa extensa, que ocupa
gran parte de la regién lateral de cuello y mejilla
derechos, llegando hasta la nuca. Con nédulos de
disposicién folicular en su interior y algunas pus-
tulas salpicadas (fig. 1). La periferia es descama-
tiva y con borde neto, sobre todo a nivel del limite
inferior (fig. 2).

Exploraciones complementarias

Se realiza biopsia punch de pustula localizada
en el cuello, con estudio anatomopatoldgico y

cultivo de hongos. Ademas se solicitan examen
directo y cultivo de escamas localizadas en la cara.

El resultado histolégico se informa como “piel
con proceso inflamatorio crénico reactivo de
caracter inespecifico”. Los cultivos del tejido de
la biopsia y de las escamas faciales son positivos
para Trichophytum rubrum. El examen directo
resulta negativo.

Diagnastico

TiAa de la barba por T. rubrum.

Tratamiento y evolucion

Se inicia tratamiento con terbinafina 250 mg/dia,
durante 8 semanas, junto con tioconazol 1%
crema una aplicacion al dia, con resolucion de las
lesiones en 6 semanas, y sin recidiva tras 6 meses
de seguimiento.

Comentario

La tifa de la barba o psicosis de la barba es
una dermatofitosis limitada a los varones pospu-
berales que afecta al 4rea con pelo de la cara y
el cuello™. Los agentes causales suelen ser der-
matofitos tipicamente zoofilicos, en concreto Tri-
chophyton mentagrophytes var. mentagrophytes
y Trichophyton verrucosum, siendo Microsporum
canis y Tricophyton rubrum poco frecuentes'?3,
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Figura 1 Placa eritematosa extensa con nédulos
de disposicién folicular en su interior y algunas
pustulas salpicadas.

La enfermedad se adquiere por contacto con
animales, siendo la transmision a través de fomi-
tes (navajas, cuchillas) posible. Debido a que los
agentes causales son microorganismos zoofili-
cos y al gran numero de foliculos en las areas
afectadas, la presentacion clinica suele ser grave,
con inflamacién intensa y mudltiples pustulas
foliculares, pudiéndose desarrollar abscesos, tra-
yectos fistulosos, sobreinfeccién bacteriana, e
incluso alopecia cicatricial™*. Una segunda forma
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Figura 2 La periferia es descamativa y con borde
neto, sobre todo a nivel del limite inferior.

clinica es superficial y menos inflamatoria, similar
a la tifa corporal; T rubrum es habitualmente
el agente etiolégico de esta forma' y corres-
ponderia al caso que presentamos. En cuanto al
tratamiento, es necesario el uso de antifungicos
sistémicos (terbinafina, griseofulvina, flucona-
zol, itraconazol), asociados o no a antifungicos
topicos, de distinta duracién dependiendo del
farmaco elegido y la respuesta clinica observada?.

1 Xavier MH, Torturella DM, Rehfeldt FV, Alvarino CR, Gaspar NN, Rochael MC, Cunha F de S. Sycosiform tinea barbae
caused by Trichophyton rubrum. Dermatol Online J. 2008 Nov 15;14(11):10
2 Bonifaz A, Ramirez-Tamayo T, Saul A. Tinea barbae (tinea sycosis): experience with nine cases. J Dermatol. 2003

Dec;30(12):898-903.

3 Yin X, Du X, Zhang H. A case of tinea barbae due to Trichophyton rubrum infection by autoinoculation from the infected

fingernails. Mycoses. 2011 Nov;54(6):e864-6.

4 Lee DW, Yang JH, Choi SJ, Won CH, Chang SE, Lee MW, Choi JH, Moon KC, Kim MN. An unusual clinical presentation
of tinea faciei caused by Trichophyton mentagrophytes var. erinacei. Pediatr Dermatol. 2011 Mar-Apr;28(2):210-2.



Nino con lesiones vesiculocostrosas
en caray cuero cabelludo

Autores: Sonia de la Fuente Meira, Goretti Lacruz Ausin,

Ignacio Rivera Fuertes, Raquel Conejero del Mazo

Supervisor: Mariano Ara Martin

Centro: Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

Anamnesis

Nifio vardn de 5 meses con antecedentes de
dermatitis atépica que consulta por presentar
desde hacia 5 dias lesiones asintomaticas que
habian iniciado en zona retroauricular derecha y
se habifan ido diseminando por cuero cabelludo y
frente. El paciente habia sido tratado con antibio-
terapia tépica sin mejoria. La madre del paciente
referia haber presentado herpes simple labial
hacia una semana.

Exploracion fisica

El paciente presentaba buen estado general
sin fiebre. A la exploracién cutanea se aprecia-
ban lesiones costrosas y vesiculosas, algunas de
ellas umbilicadas, distribuidas de forma dispersa
en regién paritooccipital derecha de cuero cabe-
lludo (fig. 1), zona retroauricular derecha, en
zona frontal y de sien derecha (fig. 2). Destacaba
la tendencia confluyente de las lesiones en zona
retroauricular, donde existia abundante exuda-
ciéon y tendencia a la disposicién arracimada de
las lesiones. Se apreciaba descamacién en el cuero
cabelludo, pero no se objetivaban lesiones tipicas
de dermatitis atdpica.

Exploraciones complementarias

Se realiz6 analitica general donde destaca-
ban niveles de leucocitos de 22.900 con 19% de

eosinéfilos con el resto de la férmula normal. Se
realizé también toma de muestra para cultivo de
hongos y bacterias y toma de exudado de una
de las vesiculas para estudio de PCR de virus her-
pes simple y varicela zoster. El resultado de estas
pruebas mostré positividad para S. aureus y para
virus herpes simple tipo 1.

Diagndstico

Con los hallazgos descritos se diagnostico al
paciente de eccema herpeticum sobreinfectado
por S. aureus, desarrollado sobre dermatosis pre-
via, en este caso dermatitis atdpica.

Tratamiento

Con alto indice de sospecha diagnostica dada la
clinica y antecedentes de dermatosis del paciente,
con anterioridad a tener los resultados de las prue-
bas complementarias y a conocer la confirmacién
serolégica, se instaurd tratamiento con aciclovir
por via intravenosa a dosis de 30 mg/kg/dia y se
realizaron curas tépicas de la zona con fomentos
de sulfato de zinc y antibioterapia topica.

Evolucion

La evolucién del paciente tras el inicio del
tratamiento antiviral fue excelente y las lesiones
comenzaron a remitir al cabo de varios dias sin



Seccion. Dermatosis infecciosas

Figura 1

Lesiones vesiculocostrosas en cara y
cuero cabelludo.

aparicion de lesiones nuevas y tras completar una
semana de tratamiento el paciente presentaba
Unicamente lesiones residuales. No aparecieron
complicaciones neurolégicas ni de sobreinfeccion.
Se realiz6 nuevo estudio de analitica general nor-
malizdndose la féormula.

Comentario

El eccema herpético o también denominado
erupcion variceliforme de Kaposi es una der-
matosis infecciosa causada por la diseminacién
cutdnea del virus herpes simple en pacientes
portadores de enfermedades crénicas cutaneas,
principalmente dermatitis atopica, como es nues-
tro caso. Se caracteriza por una erupcién mono-
morfa de vesiculas que progresan a vesiculocos-
tras que pueden coalescer. La complicacion mas
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Figura 2 Lesiones arracimadas y exudacion a nivel
retroauricular.

frecuente de estos pacientes es la sobreinfeccion
bacteriana de las lesiones, siendo S. aureus el
agente aislado con mayor frecuencia, aunque
debe tenerse especialmente en cuenta la dise-
minacion sistémica con un cuadro de menin-
goencefalitis herpética por lo que constituye una
urgencia dermatolégica real. El diagnostico debe
sospecharse ante lesiones caracteristicas en un
paciente con una alteracion de la barrera cuta-
nea de base. Los diagnésticos diferenciales son la
infeccion por virus varicela zéster, impétigo y der-
matitis de contacto. La presenciay el tipo de virus
herpes simple involucrado pueden confirmarse
mediante aislamiento viral, inmunofluorescencia
o PCR de una muestra obtenida del contenido de
las vesiculas. El pilar del tratamiento del eccema
herpético son los antivirales, preferiblemente
intravenosos.

1 Kramer S, Tilomas C, Tyler W, Elston D. Kaposiis varicelliform eruption: A case report and review of the literature. Cutis

2004; 73: 115-22.

2 Jen M, Chang MW. Eczema herpeticum and eczema vaccinatum in children. Pediatr Ann. 2010; 39(10):658-64.
3 Francisca Schroeder H., Andrea Elgueta N. y M. José Martinez G. Eccema herpético por virus herpes simplex tipo 2. Revi-
sion de la literatura a proposito de un caso. Rev Chil Infect 2009; 26 (4): 356-359



cabelludo

Varon con nodulos dolorosos
y prurito en caray cuero

Autores: Almudena Flavia Monteagudo Paz, Nuria Latorre
Martinez, Laura Francés Rodriguez

Supervisor: José Carlos Pascual Ramirez

Centro: Hospital General Universitario de Alicante

Anamnesis

Nuestro paciente es un varén de 58 afos sin
antecedentes personales de interés que consulta
por nodulos subcutaneos dolorosos en cuero
cabelludo de 7 dias de evolucion. Las lesiones
se distribuian en hemicraneo izquierdo y se
acompanaban de intenso prurito. No referfa alte-
raciones de la vision u otros sintomas de déficit
neurolégico. 2 semanas antes de instauracion
del cuadro el paciente habia acudido por cefa-
lea a Urgencias, y tras estudio pertinente (analisis
sanguineo, radiografia de térax y TAC) se diag-
nosticéd de cefalea de caracteristicas tensionales.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica el paciente presentaba
nodulos subcutaneos, en nimero de 7 u 8 dis-
tribuidos en sien, regién frontal y region parie-
tal izquierda, sin lesiones en el lado derecho. Su
tamano rondaba el centimetro de didmetro, eran
moderadamente dolorosos y desplazables sobre
planos profundos. No habia supuraciéon aunque
algunas lesiones estaban erosionadas por rascado
(fig. 1). Tampoco evidenciamos vesiculas o0 ampo-
llas. Pudimos constatar la presencia de adenopa-
tias preauriculares izquierdas (unilaterales) doloro-
sas.

Exploraciones complementarias

Las pruebas complementarias que se realizaron
en el Servicio de Urgencias, incluyendo analitica
de sangre con bioquimica, hemograma y coagu-
lacién, no mostraron hallazgos de interés, salvo
por una PCR elevada y una discreta leucocitosis
no significativa. Se le realizé6 ademas un TAC cra-
neal en el que se identificd una lesiéon compatible
con un infarto lacunar que se interpretd como un
hallazgo casual. No se le realizaron otras pruebas
como electroencefalograma.

Tomamos una biopsia de una de las lesiones de
la sien, que mostré un intenso infiltrado linfoci-
tico superficial y profundo de predominio marca-
damente perifolicular, aunque llegaba a afectar a
la grasa subcutanea. Destacaba también una dra-
maética necrosis de los queratinocitos del epitelio
folicular, con presencia de células gigantes multi-
nucleadas y balonizacion en la parte profunda del
foliculo que se extendia al resto del pelo (fig. 2).
Llamaba la atencién lo relativamente conservada
gue estaba la epidermis, excepto por una costra
gue coincidia con la zona de excoriacion por ras-
cado. Las tinciones de PAS y Grocott no revelaron
microorganismos.

Diagnadstico

Foliculitis herpética.
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Muestra de dos de los ndédulos

Figura 1
subcuténeos localizados en la sien izquierda. Nétese
el escaso componente de afectacion epidérmica,
con un ligero eritema y en uno de ellos erosién
superficial por rascado.

Tratamiento

Ante la sospecha de este diagnéstico, empe-
zamos tratamiento en la primera visita con vala-
ciclovir via oral a dosis de un gramo cada 8 horas
durante 7 dias.

Evolucion

El paciente respondié favorablemente, con
mejorfa del prurito y los nodulos a las 48 h de
inicio de tratamiento. Al revisarlo en consulta a
las 2 semanas comprobamos la desaparicién com-
pleta de las lesiones. Hasta la fecha no ha presen-
tado recidiva del cuadro ni ha tenido complicacio-
nes asociadas, como la neuralgia postherpética.

Comentarios

La foliculitis herpética es una forma infrecuente
de afectacion de la unidad pilosebacea por herpes
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Figura 2 HE (x40). Afectacion primordial

del foliculo piloso, con necrosis en masa de
queratinocitos con presencia de células gigantes
multinucleadas y balonizacién.

virus, ya sea el virus varicela zéster (VVZ) o el virus
del herpes simple (VHS) tipo 1 o 2. Puede tratarse
tanto de una primoinfeccién como de una reactiva-
cion del virus y probablemente esté infradiagnosti-
cada en nuestro medio. Su presentacién clinica es
variable y pueden aparecer maculas, placas, vesi-
culas y/o nddulos subcuténeos. Se cree que el virus
causal mas frecuente es el VVZ, aunque podria
haber un sesgo diagndéstico a su favor frente al
VHS, ya que en el VVZ las lesiones tienen una dis-
tribucion metamérica, los sintomas suelen ser mas
graves y se biopsia con mas frecuencia. En la histo-
patologia destaca la necrosis de queratinocitos del
foliculo y los cambios citopéaticos por virus herpes,
aungue a veces es inespecifica. Su diagndstico dife-
rencial es amplio, e incluye otras causas de foliculi-
tis, dermatosis neutrofilicas y hasta picaduras. En el
tratamiento se emplean los antiviridsicos habitua-
les como el aciclovir, el valaciclovir o el famciclovir,
durante 5-10 dias, que es seguro y eficaz y consi-
gue una mejorfa en 48-72 horas.

1 Boer A, Herder N, Winter K, Falk T. Herpes folliculitis: clinical, histopathological, and molecular pathologic observations.

Br J Dermatol. 2006;154(4):743-6.

2 Walsh N, Boutilier R, Glasgow D, Shaffelburg M. Exclusive involvement of folliculosebaceous units by herpes: a reflection
of early herpes zoster. Am J Dermatopathol. 2005;27(3):189-94.



Paciente con exantemayy fiebre,
tras picadura de insecto

Autores: Tamara Gracia Cazana, Sonia de la Fuente Meira,

Goretti Lacruz Ausin, Raquel Conejero del Mazo

Centro: Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

Anamnesis

Paciente de 37 afos, sin antecedentes médi-
cos de interés, que acude al Servicio de Urgencias
por presentar fiebre, mialgias y lesiones cutaneas
necroticas. El paciente referia que las lesiones apa-
recieron 5 dias antes tras montar en bicicleta por el
monte, por posible picadura de insecto. Posterior-
mente comenzo con fiebre de hasta 39 °C, mial-
gia, cefalea y exantema cutdneo en tronco y extre-
midades superiores. Habia recibido tratamiento
con amoxicilina-acido clavulanico, cefditoren,
varidasa y paracetamol pensando que se trataba
de una picadura sobreinfectada sin notar mejoria.

Exploracion fisica

A la inspeccion se apreciaban 3 lesiones viola-
ceas de hasta 3 cm de didmetro con escara necro-
tica en superficie en costado izquierdo (fig. 1)y
cordédn linfangitico. En tronco y extremidades
superiores se apreciaban papulas eritematosas
de menos de 1 cm de didmetro no pruriginosas
(fig. 2) y se palpaban adenopatias axilares. El resto
de exploracién era normal.

Pruebas complementarias

Hemograma: en Urgencias: Hb 14,7 g/d|,
leucocitos 4,3 mil/mm?3, plaguetas 119 mil/mm?3.
Hemograma durante su ingreso: Hb 13,7 g/dl,
leucocitos 2,7 mil/mm3, plaquetas 92 mil/mm?3.
Las cifras se normalizaron al alta.

Bioquimica: AST 52 U/L, LDH 306 U/L, resto
sin alteraciones.

Hemocultivos y serologias: hemocultivos
negativos y serologias VRS, Legionella, Chlamydia,
Mycoplasma, Coxiella burnetii, Borrelia, rickettsiosis
negativas. Las serologfas de rickettsias a los 19 dias
se positivizaron: IgM anti-Rickettsia conorii 2,22.

Radiografia de térax y ECG: sin alteraciones.

Diagnadstico

Fiebre botonosa mediterranea.

Tratamiento

Con la sospecha de fiebre botonosa, se decidid
ingreso en el Servicio de Enfermedades Infeccio-
sas y se inici¢ tratamiento con doxiciclina 100 mg
cada 12 horas con buena tolerancia.

Evolucion

La evoluciéon fue favorable con desaparicion
de la fiebre y las lesiones cutaneas evolucionaron
hacia la regresion.

Comentario

La fiebre botonosa mediterranea es la rickett-
siosis mas frecuente en nuestro medio. El agente
causal es R. conorii, cuyo vector principal es la
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Figura 1

Imagen en la que se observan las lesiones necroticas.

Figura 2 Exantema papuloso troncular.

garrapata del perro, Rhipicephalus sangquineus.
La lesion inicial es indolora y rara vez pruriginosa,
denominada tache noire o mancha negra, tras
ella las manifestaciones clinicas se instauran de
manera abrupta con fiebre, escalofrios, mialgias,
artralgias y a partir del tercer o cuarto dia exan-
tema maculopapuloso. El mejor método diagnés-
tico es la serologia mediante inmunofluorescencia
indirecta, esta prueba puede dar lugar a positivi-
dad cruzada con otras rickettsias. El tratamiento
especifico es con doxicilina 100 mg cada 12 horas.

En nuestro caso clinico destacaba la presen-
cia de varias escaras. En un estudio realizado en
nuestro pais se encontraron hasta en un 11,5%
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de los casos. La probabilidad de una mordedura
por R. sanguineus es baja y, por lo tanto, que
lo haga en varias ocasiones es aun menor. En
Espafia se ha observado la presencia de Rickett-
sia aeschlimannii, una entidad patégena que es
transmitida por Hyalomma marginatum, esta
garrapata se asocia a la presencia de varias esca-
ras; este tipo de rickettsias se ha visto que son
mas frecuentes en el sur de Francia y en Africa.
Se nos plantean dos hipétesis: que las multiples
manchas negras fueran por multiples picaduras
por R. sanguineus o que fueran de otra especie
de garrapata menos frecuente en nuestro medio
que con la migracion ha aumentado.

1 Bernabeu-Wittel M, Segura-Porta F. Enfermedades producidas por Rickettsias. Enferm Infecc Microbiol Clin

2005;23(3):163-72.

2 Gonzalez-Moran A, Martin-Lopez R. Lesion necrotica, exantema papuloso y fiebre. Piel 2005;20(7):345-7.
3 Parola P, Paddock C, Raoult D.Tick-Borne Rickettsioses around the World: emerging diseases challenging old Concepts.

Clin Microbiol Rev 2005;18 (4):719-56.

4 Pitarch G, Larrea M. Exantema popular y fiebre. Piel 2006;20 (2):92-4.
5 Rovery C, Brouqui P, Raoult D. Questions on Mediterranean Spotted Fever a Century alter its Discovery. Emerg Infect Dis.

2008;14 (9):1360-66.



Nodulos ulcerados en un varon
tratado con infliximab

Autores: Inés Zarzoso Munoz, Franco Antonio Gemigniani Antillo,

Fanny Elizabeth Kennedy Ortiz, Helena Hilari Carbonell

Supervisor: Gloria Aparicio Espafol

Centro: Hospital Universitari Vall d’'Hebron, Barcelona

Anamnesis

Un varén de 41 afios, afecto de espondilitis
anquilosante en tratamiento con infliximab desde
hace 3 afos, consultd por lesiones en ambas
extremidades superiores de 6 meses de evolucion,
gue habian aparecido en relacién a picadas de
mosquito.

Exploracion fisica

Se observaron 6 noédulos eritematosos, infiltra-
dos, con ulceracién central, localizados exclusiva-
mente en ambas extremidades superiores (fig. 1).
El paciente se encontraba asintomatico y no se
palpaban adenopatias ni organomegalias.

Exploraciones complementarias

Se realizd una biopsia cutanea, que mostré una
hiperplasia pseudoepiteliomatosa con queratinoci-
tos necroticos y un infiltrado inflamatorio en la der-
mis compuesto por células epitelioides formando
agregados con linfocitos y células plasmaticas, asi
como algun cuerpo de Donovan (fig. 2).

La analitica general fue normal, salvo una posi-
tividad para IgG de Leishmania infantum.

Diagnadstico

Leishmaniasis cutanea multifocal.

Tratamiento

Se detuvo el tratamiento con infliximab y se
inici¢ tratamiento con anfotericina B liposomal a
dosis de 20 mg/kg repartido en 5 dias.

Evolucion

Nuestro paciente presenté una forma de leish-
maniasis cutanea multifocal, sin otra sintomato-
logia asociada (anemia, hepatomegalia, espleno-
megalia, etc.). Se consiguié la resolucion clinica
de las lesiones y, 2 meses después de la curacion,
se decidio reiniciar el tratamiento con infliximab
por requerimientos de la enfermedad de base del
paciente. Actualmente, un afo después del inicio
del cuadro, el paciente persiste asintomatico y sin
signos clinicos de recidiva de las lesiones.

Comentario

La infeccién por Leishmania es una infeccion
oportunista cuya incidencia estd aumentando en
los ultimos afos. Este aumento puede deberse, en
parte, a que cada vez se utilizan mas farmacos
inmunosupresores. Las personas que reciben un
tratamiento inmunosupresor, como por ejemplo
los farmacos inhibidores del factor de necrosis
tumoral o, entre los que se encuentra el inflixi-
mab, son mas susceptibles de padecer este tipo
de infecciones. En el caso de la infeccion por
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Nédulos inflamatorios con ulceracion
central en zonas fotoexpuestas.

Figura 1

Leishmania, ésta se puede manifestar como una
forma cutanea, una forma visceral o una forma
mucocutanea, dependiendo de la especie de
Leishmania y del estado inmunitario del huésped.
El diagndstico de las formas cutaneas se confirma
con la biopsia, que permite visualizar la presen-
cia de amastigotes en el interior de los histiocitos
(cuerpos de Donovan). Es recomendable suspen-
der los farmacos inmunosupresores e iniciar tra-
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Figura 2 Presencia de algun cuerpo de Donovan
en dermis.

tamiento sistémico con anfotericina B liposomal
0 con antimoniales. Una vez resuelto el cuadro,
nos podremos plantear reiniciar el tratamiento
inmunosupresor o cambiarlo por otro farmaco, si
la enfermedad de base lo requiere (en algun estu-
dio se han descrito tasas mas bajas de infeccio-
nes oportunistas con etanercept en comparacion
con los anticuerpos monoclonales adalimumab o
infliximab, aunque son datos preliminares)'-.

1 Zanger P, Kstter I, Kremsner PG, Gabrysch S. Tumor necrosis factor alpha antagonist drugs and leishmaniasis in Europe.

Clinical Microbiology and Infection. 2011.

2 Mueller M, Fleischmann E, Grunke M, Schewe S, Bogner J, L3scher T. Case report: Relapsing Cutaneous Leishmaniasis in
a Patient with Ankylosing Spondylitis Treated with Infliximab. Am J Trop Med Hyg, 81(1),2009:52-4.

3 Hakimi S, Rivire S, Del Giudice P, Dereure J, Le Quellec A. Localized Cutaneous Leishmaniasis due to Leishmania infantum
in a patient treated with Infliximab. Dermatology 2010;220:63-5.



Papulas verrugosas
en mucosa oral

Autores: Elena Conde Montero, Virna Judith Rodriguez Soria,
Deysy E. Cieza Diaz

Supervisor: Cristina Ciudad Blanco

Centro: Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid

Anamnesis

Se trata de un varén de 60 afos, fumador,
bebedor, con antecedente de linfoma folicular de
alto grado en tratamiento con esquema quimio-
terapico R-CHOP en el momento de la consulta,
gue presenta lesiones en mucosa oral de afos de
evolucién, levemente molestas con el roce.

Exploracion fisica

Se evidencian papulas confluentes blanqueci-
nas, blandas y de aspecto verrugoso en comisura
labial izquierda (fig. 1) y mucosa retrocomisural
ipsilateral (fig. 2). En mucosa yugal contralateral,
papula aislada de similares caracteristicas.

Exploraciones complementarias

Se realiza biopsia con sacabocados y el estudio
histolégico muestra un epitelio pavimentoso no
queratinizado con gran acantosis irregular y gru-
pos de coilocitos en las capas mas superficiales.
Mediante reaccion en cadena de la polimerasa
(PCR) se detecta VPH tipo 42.

Diagnadstico

Hiperplasia epitelial focal.

Tratamiento y evolucion

Se realiza tratamiento con varios ciclos de crio-
terapia, con buena respuesta terapéutica.

Comentario

La hiperplasia epitelial focal o enfermedad
de Heck es una entidad poco frecuente en la
poblacion espafiola. Se trata de una proliferacion
benigna de la mucosa oral que predomina en la
infancia’. Su incidencia es mayor en determinados
grupos étnicos, como los indios americanos. Por
ello, debemos conocerla debido al aumento de
poblaciéon inmigrante en los Gltimos afos®.

Se ha establecido como agente etiologico al
virus del papiloma humano (VPH), principalmente
los subtipos 13y 32. Como factores precipitantes
se han descrito la inmunodepresion, el hacina-
miento, la falta de higiene, la mala alimentacién y
la predisposicién genética'2.

Clinicamente se presenta como multiples
papulas confluentes, normocoloreadas o blan-
quecinas, principalmente en la mucosa del labio
inferior, en la yugal, en el labio superior y en la
lengua'3. Suelen ser asintomaticas, pero pueden
producir molestias por roce o por resultar poco
estéticas.
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Figura 1

Papulas blanquecinas verrugosas en
comisura labial izquierda.

En el estudio histolégico aparece hiperplasia
epitelial con paraqueratosis, acantosis, elongacion
de crestas interpapilares, coilocitosis y mitosis en
los queratinocitos superficiales®.

El diagnostico diferencial se realiza con con-
dilomas acuminados, papilomatosis oral florida,
carcinoma verrugoso y sindrome de Cowden?3,
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—

Figura 2 Papulas blanquecinas verrugosas en
mucosa retrocomisural izquierda.

Se han utilizado diferentes tratamientos, entre
ellos electrocoagulacion, crioterapia, laser, imi-
quimod, retinoides o interferén, con resultados
variables®. Dado que es una patologia de caracter
normalmente autolimitado, la obsevacion y absti-
nencia terapéutica es una opcion valida.

Delgado Y, Torrelo A, Colmenero |, Zambrano A. Hiperplasia epitelial focal. Actas Dermosifiliogr. 2005; 96: 697-9.

2 \Vera-lglesias E, Garcia-Arpa P, Sanchez-Caminero P, Romero- Aguilera G, Cortina de la Calle P. Hiperplasia epitelial focal.

Actas Dermisifiliogr. 2007; 96: 621-3.

3 Villanueva Alvarez-Santullano CA, Hernandez-Nufiez A, Castafio A, Mifiano Medrano A, Cérdoba Guijarro S, Borbujo
Martinez J. Multifocal epithelial hyperplasia: a familial case. An Pediatr. 2010; 73: 357-60.

4 Gonzélez L, Gaviria A, Sanciemente G, Randy P, Tyring S, Carlos R, et al. Clinical, histopathological and virological findings
in patients with focal epithelial hyperplasia from Colombia. Int J Dermatol. 2005; 44: 274-9.

5 Yasar S, Mansur AT, Serdar ZA, Goktay F, Aslan C. Treatment of focal epithelial hyperplasia with topical imiquimod: report

of three cases. Pediatr Dermatol. 2009; 26: 465-8.



Anamnesis

Mujer de 27 afos sin antecedentes persona-
les ni familiares de interés que consulté por una
papula blanquecina con una costra negruzca cen-
tral en talon. Como antecedente de interés relaté
que a los 15 dias de su estancia en la ciudad de
Bahia (area rural urbana de Brasil) presentd dolor
en la cara posterior del talén derecho. 2 dias des-
pués del inicio del dolor noté la aparicién de un
punto negruzco y en los dias posteriores una zona
blanquecina perilesional que aumenté progresiva-
mente de tamafio.

Exploracion fisica

Se observaba en cara posterior de talén dere-
cho una papula blanquecina hiperqueratosica
bien delimitada de 5 mm de didmetro en cuya
porciéon central se apreciaba una costra punti-
forme negruzca de 2 mm de didmetro, con halo
eritematoso perilesional (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Se realiz6 una biopsia cutanea que reveld una
cavidad intraepidérmica en cuya porcion superfi-
cial mostraba una pequefa soluciéon de continui-
dad y en cuyo fondo se observaba un parésito
identificado como Tunga penetrans (fig. 2).

Bicho del pie

Autores: Guillermo Enrique Solano-Lépez Morel, Maria José
Concha Garzon, Raquel Navarro Tejedor, Javier Sanchez Pérez

Centro: Hospital Universitario de La Princesa, Madrid

Diagnadstico.

Tungiasis.

Tratamiento y evolucion

Se realiz6 profilaxis antitetanica de la paciente
y curetaje de la lesion. La paciente no presento
complicaciones posteriores.

Discusion

La tungiasis es una infestacion por la penetra-
cion de la pulga hembra Tunga penetrans. Pre-
domina en poblaciones con pobreza extrema de
América y Africa. Afecta miembros inferiores en
el 95% de los casos. Tiene numerosas denomi-
naciones, entre otras: nigua, bicho de los pies,
pulga de la arena, pique'. La lesion consiste en
una papula blanquecina que corresponde al
abdomen hipertrofiado con huevos de la pulga y
el punto negruzco central al extremo anogenital
de la misma. Las complicaciones mas comunes
son la impetiginizacién secundaria y la reaccion
a cuerpo extrafno, pudiendo aparecer tétanos por
la contaminacion de la lesién con instrumentos
contaminados al realizar la extraccion?. El diag-
noéstico se realiza por la clinica y el antecedente
de viajes a zonas endémicas. La biopsia no esta
indicada salvo en zonas no endémicas para con-
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Figura1 Papula blanquecina con costra puntiforme central.

Figura 2 Cavidad intraepidérmica con solucién de continuidad superficial en cuyo fondo se observa

la Tunga penetrans.

firmar el diagndstico y en casos de afectaciéon en
localizaciones atipicas. Aunque se han ensayado
varios tratamientos como crioterapia, ivermectina
oral y tépica, metrifonato, tiabendazol y otros, el
tratamiento de eleccién consiste en la extracciéon
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mecanica de la lesién sin fragmentarla y profilaxis
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Ulcera chancriforme inguinal,
foliculitis perilesional y
pustulas dactiles en varon

de mediana edad

Autores: Maria del Mar Bonet Martinez, Jodo Luis Felgueiras
Magalhaes, Maria Victoria Nespereira Jato, Sabela Paradela de la

Morena

Centro: Complexo Hospitalario Universitario A Corufia

Anamnesis

Varén de 50 afios que consulta por una lesion
ulcerada chancriforme en zona inguinopubica
derecha de 17 dfas de evolucion y de crecimiento
lentamente progresivo con aparicion en los ulti-
mos dias de pustulas y placas purulentas satélite.
El paciente no refiere dolor, sélo tirantez al cami-
nar y picor de la region afecta. No presenté fie-
bre ni sensacion distérmica en ningln momento.
Niega clinica miccional o secrecion uretral. No
relata otra clinica por sistemas.

Como antecedentes destaca viaje reciente
a Brasil del que volvié hace 15 dias y en el que
mantuvo varias relaciones sexuales con diferentes
parejas, destacando como contacto de riesgo la
Ultima de ellas, 3 dias antes de la aparicion de
la lesiéon. El paciente niega consumo de drogas
por via parenteral u otros habitos tdxicos habitua-
les o esporadicos de interés. Resto de anteceden-
tes patoldgicos sin relevancia.

Exploracion fisica

A la exploracién el paciente estaba afebril, con
buen estado general y con una exploracion gene-
ral por aparatos anodina.

Se observaba una Ulcera chancriforme de

5,5 ¢cm x 3 cm en regién inguinopubica derecha de
consistencia dura, no dolorosa a la palpacion, con

bordes sobreelevados, fondo fibrinético sin secre-
cion purulenta y con eritema perilesional. Ademas
presenta lesiones papulopustulosas con base eri-
tematosa en zona suprapubica, pubica y raiz de
miembro inferior derecho con base eritematosa.
No se palpaban adenopatias inguinales. Los genita-
les externos eran normales, sin afectacion de pene
ni testes. Las mucosas oral y conjuntival no mos-
traban afectacién. Se observaban ademas lesiones
pustulosas con halo eritematoso en palmas y dedos
de las manos. Los pies no estaban afectos.

Exploraciones complementarias

Se realizaron estudios analiticos con examen
de orina y serologias dados los antecedentes del
paciente, que no mostraron hallazgos de interés.

Se tomaron dos cultivos, el primero del fondo
de la Ulcera tras despegamiento de parte del lecho
de fibrina cuyo resultado no fue representativo
(contaminacién polimicrobiana), y el segundo de
una pustula cerrada en la raiz del miembro inferior
derecho en el que se aislé Streptococcus pyoge-
nes sensible a penicilinas.

Diagnostico

El diagnostico final fue de piodermitis chancri-
forme por Streptococcus pyogenes con periforicu-
litis y dactilitis ampollosa distal secundaria.
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Figura 1

Lesiones presentes en la primera visita
del paciente antes de instaurar tratamiento.

1a  Ulcera chancriforme con pustulas y datos
de foliculitis alrededor sobre base eritematosa.
1b  Pustula dactil en cara palmar sobre halo
eritematoso.

Tratamiento

Ante la sospecha inicial de probable infeccién
bacteriana de partes blandas, siendo los principal
sospechosos Staphylococcus aureus y estreptoco-
cos betahemoliticos de grupo A, se decidié instau-
rar curas diarias de la Ulcera con aplicacion tédpica
de mupirocina e inicio de tratamiento antibi6tico
empirico con amoxicilina-acido clavulanico 1 g
cada 8 horas durante un minimo de 14 dias. Tras
los resultados y el diagnostico definitivo y dado
la buena evolucién del paciente, se mantuvo el
mismo tratamiento con seguimiento estrecho para
vigilar la aparicion de posibles complicaciones.

Evolucion

La evolucién posterior a la instauracion del
tratamiento antibidtico fue muy buena, com-

Figura 2 Evolucién de las lesiones tras 10 dias
de tratamiento antibiético. 2a  Gran mejoria

de las lesiones, con resolucién casi total de la
Ulcera chancriforme, la foliculitis y las pustulas
perilesionales. 2b  Descamacion residual de las
pustulas dactiles en cara palmar de ambas manos.

probandose a los 5 dias una reduccién rapida
de la lesion ulcerada a la mitad y la desaparicion
de las lesiones satélite y las pustulas dactopal-
mares. Se observé una leve descamaciéon en las
zonas acrales, dato que apoyd el diagnéstico de
dactilitis ampollosa distal. En los controles pos-
teriores se comprobo6 la resolucién completa de
las lesiones, aprecidandose tan solo una zona de
hiperpigmentacion residual tras la curacion de la
Ulcera en regiéon inguinopubica derecha. En nin-
gln momento se evidenciaron datos de extensién
profunda de la infeccion ni de otras complicacio-
nes, por lo que no se requirieron otras medidas
aparte de las ya mencionadas.

Comentario

No toda lesién chancriforme en zona genital
o perigenital es indicativa de ITS. En nuestro caso
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la evolucién de la lesién chancriforme, la exis-
tencia de foliculitis alrededor y la dactilitis distal
sugirieron infeccion bacteriana como primer diag-
noéstico, probablemente secundaria a un trauma-
tismo cutaneo durante una relacion sexual, por
lo que no se demord el tratamiento antibidtico
a la espera de los resultados definitivos. A pesar
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de que nuestro principal sospechoso era el esta-
filococo dorado debido a la foliculitis en zonas
proximas a la lesion, el resultado microbioldgico
fue diagndstico de pioderma chancriforme por
Streptococcus pyogenes, que evolucion6 favo-
rablemente tras la instauracién del tratamiento
hasta la resolucion total de las lesiones.
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Lesiones vesiculosas
generalizadas en paciente

Autores: Claudia Conejero del Mazo, Raquel Conejero del Mazo,
Ignacio Rivera Fuertes, Sonia de la Fuente Meira

Centro: Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

Anamnesis

Paciente varén de 79 anos, sin alergias medica-
mentosas conocidas, con antecedentes médicos
de hipertensiéon arterial, insuficiencia renal cro-
nica, sindrome antifosfolipido, artritis reumatoide
y tromboembolismo pulmonar (en 2008). En tra-
tamiento habitual con acenocumarol y omeprazol.

Acude a Urgencias por un cuadro de lesiones
cutadneas pruriginosas, no dolorosas, de 5 dias de
evoluciéon, que abarcaban desde region lumbar
izquierda hasta hemiabdomen izquierdo, y que en
las ultimas horas se habian diseminado al resto del
cuerpo. No asociaba fiebre ni malestar general.

El paciente negaba toma de corticoides u otros
inmunosupresores en los 2 meses previos.

Exploracion fisica

El paciente se encontrataba afebril, con buen
estado general, normohidratado y normocolo-
reado.

Presentaba placa eritematoviolacea de dis-
tribuciéon metamérica izquierda (D10-D12), que
no sobrepasaba la linea media, con ampollas de
contenido seroso en superficie (fig. 1). Asimismo,
presentaba lesiones vesiculosas, pustulosas y cos-
trosas diseminadas por el resto del cuerpo, inclui-
dos cara y cuero cabelludo (fig. 2). No presentaba
lesiones en mucosa oral ni genital.

Pruebas complementarias

Se le realiz6 bioquimica, hemograma y coa-
gulacion, destacando creatinina de 1,55 mg/dL e
INR de 5,2. Radiografia de térax: sin imagen de
condensacién, térax crénico con paquipleuritis
residual en seno izquierdo.

La PCR del liquido de las vesiculas fue positiva
para virus varicela zéster (VVZ), asi como las sero-
logias (positivas para IgM de VVZ).

Diagnastico

Herpes zéster diseminado. En Urgencias se
planted diagnostico diferencial con varicela, piti-
riasis liquenoide y varioliforme aguda y eccema
herpeticum.

Tratamiento y evolucion

Se ingres6 al paciente en el Servicio de Enfer-
medades Infecciosas para tratamiento y estudio.
Fue tratado con aciclovir intravenoso. A los 5 dias
del ingreso, la placa comenzé a necrosarse y se
pautd tratamiento con daptomicina intravenosa
y curas topicas con sulfadiazina argéntica ante la
sospecha de sobreinfeccion.

Aparte de la PCR y las serologias de VVZ, que

fueron positivas, el resto de serologias, incluido
VIH, fueron negativas. Se realiz6 TAC toraco-
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Figura 1 Placa eritematoviolacea de distribucién
metamérica y lesiones vesiculosas generalizadas.

abdominal, colonoscopia, gastroscopia, broncos-
copia, carga viral de VIH y estudio de inmunidad
sin que hasta el momento se haya encontrado
patologia tumoral o infecciosa subyacente.

Al alta, las lesiones cutaneas se encontraban en
resolucion y el paciente sélo requirié tratamiento
analgésico domiciliario.

Comentario

El herpes zo6ster se caracteriza por una erup-
cion vesiculosa, dolorosa, unilateral, en el terri-
torio de un dermatoma. El herpes zo6ster disemi-
nado se define como mas de 20 vesiculas fuera
del 4rea del dermatoma afectado primariamente.
Esta complicacion del herpes zoster se ha descrito
en personas inmunocomprometidas (VIH, cancer,
terapia inmunosupresora), sin embargo, el her-
pes zéster diseminado en pacientes inmunocom-
petentes es raro (hemos encontrado menos de
10 casos publicados en PubMed).

Bibliografia

Figura 2 Lesiones vesiculocostrosas que afectan a
cara y cuero cabelludo.

En el herpes zoster diseminado se ha descrito
riesgo de afectacion sistémica, sobre todo de
enfermedad hepatica, pulmonar y cerebral.

En este paciente, la edad avanzada y su artritis
reumatoide podrian haber contribuido al desarro-
llo de la enfermedad.

En conclusién, presentamos un caso raro de
herpes zoster diseminado en un paciente inmu-
nocompetente y destacamos la necesidad de un
diagnéstico rapido y un tratamiento agresivo
intravenoso para reducir la morbilidad y gravedad
de las complicaciones.

1 Gupta S, Jain A, Gardiner C, Tyring SK. A rare case of disseminated cutaneous zoster in an immunocompetent patient.

BMC Fam Pract 2005;6:50.

2 Capron J, Steichen O. Dissemminated zoster in an elderly patient. Infection 2009;37:179-80.
3 Klein NC, McDermott B, Cunha BA. Varicella-Zoster Virus meningoencephalitis in an immunocompetent patient without

a rash. Scand J Infect Dis 2010;42:631-3.



Lesiones cutaneas necroticas
en paciente con leucemia
mieloblastica aguda

Autores: Ana Rita Rodrigues Barata, Marfa del Mar Cruz Matarin,
Carmen Marfa Priego Recio

Supervisor: Antonio Rodriguez Pichardo

Centro: Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

Anamnesis

Mujer de 34 afios, sin antecedentes personales
de interés, a la que se diagnostica una leucemia
mieloblastica aguda (LMA) subtipo M3 durante
la fase del puerperio. Durante su ingreso hospi-
talario en Hematologfa para tratamiento quimio-
terdpico (en fase de induccion con tretinoina,
idarubicina y citarabina) desarrolla un cuadro de
lesiones ulceradas necréticas en mejilla izquierda,
siendo diagnosticada de coccidiomicosis y tratada
de forma empirica con anfotericina por via intra-
venosa. Al no mejorar y aparecer nuevas lesiones
cutdneas consultan con el servicio de Dermato-
logfa.

Exploracion clinica

A la exploraciéon podiamos objetivar escasas
lesiones agrupadas, infiltradas y sobreelevadas
con centro necrético sobre base de piel eritema-
tosa en mejilla izquierda (fig. 1). Asimismo, lesio-
nes satélites cercanas a las iniciales y en labio infe-
rior. No se objetivaron adenopatias en cadenas
cervicales, submandibulares ni occipitales.

Exploraciones complementarias

Hematologia establece el juicio diagnéstico de
coccidiomicosis y pauta tratamiento empirico con
anfotericina por via intravenosa. Ante la no mejo-

ria de la paciente solicitan nuestra valoracion, y en
ese momento se observa la aparicion de nuevos
elementos satélite en mejilla izquierda y otro a
nivel de labio inferior con las mismas caracteristi-
cas de las lesiones iniciales.

Ante la sospecha de infeccién herpética, soli-
citamos varias pruebas complementarias, como
PCR para virus del herpes simple (VHS), citologia y
cultivos bacterianos y TAC de senos paranasales,
y se empieza tratamiento empirico con aciclovir
por via oral.

Diagndstico

En citodiagnostico de Tzank se objetivan célu-
las gigantes multinucleadas (fig. 2) y mediante
PCR se confirma la infeccion por virus herpes sim-
ple tipo 1. En cultivos bacterianos se aislé estafi-
lococos coagulasa negativo, y en el TAC de senos
paranasales no se objetivaron signos de afecta-
ciéon infecciosa por hongos.

Tratamiento y evolucion

Se inici6 tratamiento con aciclovir oral a dosis
de 400 mg/8 h con resolucion progresiva de la
dermatosis, paralelamente a la recuperacion de su
estado hematologico. Durante el transcurso del
tratamiento quimioterdpico la paciente no volvié
a presentar nuevos brotes de reactivacion viral.
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Presencia de elementos agrupados e
infiltrados, sobreelevadas con centro necrético sobre
base de piel eritematosa en mejilla izquierda.

Figura 1

Comentario

Los pacientes con neoplasias hematolégicas
son especialmente vulnerables a desarrollar pre-
sentaciones atipicas de infecciéon por el virus her-
pes simple, y la frecuencia de reactivacion suele
ser menor de la que se publica’. Las caracteristicas
de la infeccion atipica en estos pacientes incluyen
un mayor tamano de lesiones, presencia de ulcera-
cion mas profunda, aparicion de lesiones satélite,
un mayor tiempo de curaciéon o eliminacién del
virus por la saliva, y localizaciones infrecuentes?.
A consecuencia de éstas, se dificulta y se retrasa
el diagndstico en algunas ocasiones. Sin embargo,
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Figura 2 Presencia de células gigantes
multinucleadas en el citodiagnéstico de Tzanck.

suelen ser reactivaciones aparentemente poco
agresivas y que raramente conllevan a disemina-
ciéon cutanea o visceral, al contrario de lo que suele
ocurrir en pacientes inmunodeprimidos por el virus
de la inmunodeficiencia humana (VIH), en los cua-
les es frecuente la diseminacion visceral, encefalitis
o esofagitis herpética®. Los farmacos antineoplasi-
cos utilizados en el tratamiento de la LMA inhiben
la replicacion viral del VHS, por lo que se piensa
gue podrian ser parcialmente responsables de la
reduccion de la frecuencia y gravedad de las reac-
tivaciones?. La terapia de eleccién es el aciclovir
y se recomienda realizar profilaxis posterior para
prevenir las reactivaciones del virus.

1 Tai Lam M, Pazin GJ, Armstrong JA, et al. Herpes simplex infection in acute myelogenous leukemia and other hematologic

malignancies. Cancer 1981;48:2168-71

2 Burgoyne MD, Burke MD. Atypical herpes simplex infection in patients with acute myelogenousleukaemia recovering

from chemotherapy. J Am AcadDermatol. 1989;20:1125-7

3 Fatahzadeh M, Schwartz RA. Human herpes simplex virus infections: epidemiology, pathogenesis, symptomatology,
diagnosis, and management. J Am AcadDermatol. 2007;57:737-63
4 Aston DL, Cohen A, Spindler MA. Herpesvirushominis infection in patients with myeloproliferative and lymphoprolifera-

tive disorders. Britmed j 1972;4:462-5



Varon de 31 anos con exantema
generalizado y fiebre

Autores: Nuria Latorre Martinez, Almudena Flavia Monteagudo

Paz, Maria del Carmen Leiva Salinas

Supervisor: Mar Blanes Martinez

Centro: Hospital General Universitario de Alicante

Anamnesis

Presentamos el caso de un varén de 31 anos,
sin antecedentes patolégicos de interés, que acu-
di6 al Servicio de Urgencias de nuestro hospital
por un cuadro de fiebre termometrada de hasta
39 °C, que se acompafiaba de molestias ocula-
res, tos, odinofagia y malestar general. La clinica
habia comenzado 3 dias antes, pero en las Ultimas
24 horas habfa aparecido ademds un exantema
difuso no pruriginoso, inicialmente de localizacion
facial, que de forma progresiva se habia exten-
dido al resto de la superficie corporal. Dado que
la fiebre no remitia a pesar del tratamiento anti-
pirético con paracetamol y al deterioro evidente
del estado general que presentaba el paciente, se
decidio su ingreso hospitalario.

Exploracion fisica

En el examen fisico destacaba la existencia
de un exantema maculopapular confluyente
que afectaba a la cara, el tronco y las extremi-
dades (fig. 1y 2). Las palmas y las plantas, sin
embargo, estaban respetadas. La exploracién de
la mucosa oral mostrd en el paladar blando una
placa blanquecina, no erosiva, de bordes irregu-
lares, rodeada por una halo eritematoso y que no
se desprendia con el raspado. En la exploracién
oftalmoldgica se observd una conjuntivitis bilate-
ral no purulenta.

Aparte de las lesiones cuténeas, el resto de la
exploracion fisica solo revel6 la presencia de mul-

tiples adenopatias de localizacion cervical e ingui-
nal, todas ellas de tamano inferior a un centime-
tro, no adheridas a planos profundos. Tanto la
auscultacion cardiaca como la auscultacion pul-
monar fueron normales.

Exploraciones complementarias

Las pruebas complementarias que solicitamos
incluyeron una analitica sanguinea, la cual Uni-
camente mostrd una leucopenia y una elevacion
de la PCR leves (leucocitos: 3,04 x 103uL [valor
normal: 4,5-11,0], PCR 4,35 mg/dl [valor normal:
0-0,5]). Se realiz6 asimismo una radiografia de
térax, en la que no se observaron hallazgos pato-
l6gicos. Los hemocultivos y el urocultivo resulta-
ron negativos, como también lo fueron los estu-
dios de deteccion de los antigenos de neumococo
y Legionella en orina y las serologias del VIH y la
sifilis. La serologfa de virus exantematicos propor-
cion6 finalmente la clave para el diagnostico, al
resultar positivas tanto la IgM como la IgG para
sarampion.

Diagnastico

Sarampion.

Tratamiento

Durante el ingreso el paciente recibié Unica-
mente tratamiento sintomatico con paracetamol.
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Figura 1

Pequefias maculas y papulas eritematosas confluentes que afectan al tronco.

Figura 2 Pequefas maculas y papulas eritematosas confluentes de distribucién simétrica en ambas piernas.

Evolucion

Tras 3 dias de ingreso se produjo una mejoria
notable de la clinica, por lo que el paciente fue
dado de alta. En ese momento persistian todavia las
lesiones cutaneas, aunque ya mucho mas tenues.
Una semana después la resolucién ya era completa.

Comentario

El sarampién es una enfermedad altamente
contagiosa producida por un virus de la familia
Paramyxoviridae. Al igual que sucede con otras
viriasis exantematicas presenta una fase prodré-
mica que cursa con fiebre, tos y rinoconjuntivitis,
gue en este caso se puede acompanar de la apari-
cion de las patognomaonicas manchas de Koplik en
la mucosa oral. Lamentablemente, este dato tan

caracteristico esta ausente en el 50% de los casos,
tal y como sucedié en nuestro paciente. Posterior-
mente aparece el exantema, que es maculopapu-
lar y sigue una distribucién tipica cefalocaudal. Se
han descrito complicaciones diversas que incluyen
la otitis, la neumonia, la encefalitis, la endocarditis
y la panencefalitis esclerosante subaguda. A pesar
de la existencia de una vacuna eficaz, desde el
afio 2009 se han producido en Europa varios bro-
tes de esta enfermedad, que han afectado tanto a
nifos como a adultos. Estos han sido relacionados
con una disminucién en las tasas de vacunacion,
como resultado del miedo de los padres a even-
tuales efectos adversos de la misma, asi como
por la existencia de colectivos marginales que no
acceden a los servicios sanitarios. Debido a esto,
el sarampién se considera actualmente una enfer-
medad reemergente en toda Europa.



Pruritoy lesiones
descamativas en anciano

Autores: Sandra Mateo Sudrez, Adriana Alvarez Pérez,

Laura Salgado Boquete, Marfa Teresa Rodriguez Granados

Supervisor: Jaime Toribio

Centro: Complexo Hospitalario Universitario de Santiago

de Compostela

Anamnesis

Paciente mujer de 78 afos, institucionalizada,
parcialmente dependiente para las actividades
basicas de la vida diaria. Entre sus antecedentes
personales destacaban déficit cognitivo secunda-
rio a traumatismo craneoencefalico, un accidente
cerebrovascular, diabetes mellitus, nefropatia dia-
bética e hipertensién arterial. En el momento de la
consulta se encontraba en tratamiento con insu-
lina, hidroclorotiazida, fosfomicina, omeprazol y
acido acetilsalicilico.

La paciente acude a Urgencias Dermatolégicas
presentando un cuadro de 2 meses de evolucién
de intenso prurito y lesiones generalizadas. En ese
momento, se llega al diagnéstico de sospecha de
eccema diseminado. Se propone ingreso en Der-
matologia, que es rechazado por los tutores lega-
les de la paciente. Ante la mala evolucién del cua-
dro, los familiares y la paciente acuden de nuevo a
Urgencias 5 dias después, donde es valorada por
Medicina Interna, decidiendo ingreso en su servi-
cio para estudio y tratamiento.

Durante el ingreso en Medicina Interna la
paciente es diagnosticada de infeccion urinaria
y de lesiones generalizadas en posible relaciéon a
tratamiento con tiazidas. Se descarta realizacion
de biopsia cutanea e inician tratamiento empirico
con corticoterapia intravenosa, antihistaminicos y
emolientes. Tras 2 semanas de tratamiento se pro-
duce mejoria de las lesiones cutaneas con buen
control del prurito. Los internistas deciden dar
de alta a la paciente y continuar tratamiento de
forma domiciliaria con corticoides topicos y anti-
histaminicos.

Un mes después la paciente acude de nuevo
a Urgencias Dermatologicas. Los familiares refie-
ren un empeoramiento del cuadro desde el alta
hospitalaria, con aumento de prurito que impide
el descanso nocturno y nuevas lesiones cutaneas
especialmente a nivel interdigital, en mamas y en
cara (fig. 1y 2). La cuidadora y su marido tam-
bién referfan picor de predominio nocturno que
se habia iniciado tras visitas hospitalarias durante
el ingreso.

Exploracion fisica

En la exploracién dermatolégica se evidencia-
ban placas hiperqueratésicas, descamativas, no
infiltradas, de bordes imprecisos en zona ciliar,
periciliar e interdigital. Asimismo, se observaban
multiples lesiones erosivas lineales en extremida-
des, tronco y espalda que correspondian a areas
accesibles al rascado.

Exploraciones complementarias

Se realizé raspado de lesiones hiperqueratési-
cas interdigitales, que fueron analizadas en fresco
al microscopio dptico. En la muestra se observa-
ban mdltiples &caros y una gran cantidad de figu-
ras ovoides compatibles con huevos del mismo
acaro (fig. 2).

Diagnastico

Tras el andlisis de la historia clinica y las prue-
bas complementarias se realiza el diagnéstico de
sarna noruega o costrosa.
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Figura 1

Lesiones interdigitales que muestran
hiperqueratosis amarillenta de limites mal definidos.

Tratamiento

Dada la extension de las lesiones se decide ini-
ciar tratamiento con ivermectina oral 200 pg/kg
en dosis Unica repetida a los 15 dias. También se
inicia tratamiento con permetrina topica. En ese
momento se realiza informe médico reflejando la
importancia de tratamiento preventivo de perso-
nas que hayan podido estar en contacto directo
con la paciente o con fomites.

Evolucion

Tras dos ciclos de tratamiento la paciente pre-
sentaba una clara mejoria de las lesiones cutaneas
habiendo disminuido de forma considerable el
prurito. Sin embargo, al mes de haber realizado el
tratamiento, acude a consultas presentando nue-
vamente prurito y excoriaciones en tronco.

Comentarios

La sarna noruega o costrosa es una enfermedad
parasitaria de la piel producida por una infestaciéon
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Figura 2a

Escoriaciones en tronco y mamas.
Figura 2b  Escamas obtenidas de lesiones
interdigitales en visualizacion directa con MO.
Se observa Sarcoptes scabiei.

masiva por el acaro Sarcoptes scabiei var. hominis.
Su incidencia se ha visto en aumento en paises
desarrollados secundariamente al incremento de
enfermedades y tratamientos inmunosupresores.
La baja sospecha de esta patologia entre los facul-
tativos puede retrasar el diagnéstico.

El tratamiento de eleccién es la ivermectina oral
junto con permetrina topica administrados durante
dos o tres ciclos en intervalo de 1-2 semanas.

La sarna noruega presenta una alta contagiosi-
dad y han sido descritos casos de brotes masivos
en asilos y hospitales. En nuestro caso creemos
que la mala evolucién podria deberse a un mal
tratamiento de contactos o falta de desinsecta-
cion de lugares comunitarios en la residencia de
ancianos de la paciente. Nos gustarfa resaltar que
para evitar estas situaciones es fundamental la
correcta aplicacién del tratamiento en paciente y
contactos con especial cuidado en la desinsecta-
cion de objetos.

1 M. Cabanillas et al. Sarna costrosa en paciente alcohdlico. Piel 2009;24:58-9
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Erupcion cutanea en lactante

Autores: Cristina Faura Berruga, Maria Luisa Martinez Martinez,
Maria Teresa Lopez Villaescusa, Maria de la Encarnacion Gémez
Sanchez, Lorenzo Juan Pérez Garcia

Centro: Complejo Hospitalario Universitario de Albacete

Anamnesis

Varon de un mes de nacionalidad rumana, sin
antecedentes personales de interés; acude al Ser-
vicio de Urgencias por lesiones en tronco y extre-
midades de 6 dias de evolucion. No prurito, fiebre
o irritabilidad. La familia niega el uso de cualquier
producto tépico. No antecedentes familiares de
patologia dermatoldgica ni lesiones cutaneas
actualmente.

Exploracion fisica

Paciente afebril sin sintomatologia sistémica,
con buen estado general.

Multiples papulas eritematosas, algunas de
ellas con lesiones costrosas en su superficie en
tronco y miembros superiores; en region flexural
de muneca izquierda se observaban papulas eri-
tematosas de distribucion lineal con una papula
redondeada final. Ademds, presentaba pustulas
periareolares bilaterales.

Exploraciones complementarias

Rascado de uno de los surcos de la region
flexural de la mufneca con posterior extension en
un portaobjetos con aceite de inmersién y visua-
lizacion del material al microscopio, donde se
observa el acaro de Sarcoptes scabiai.

Diagnastico

Escabiosis o sarna neonatal.

Tratamiento

Aplicacion tépica de permetrina crema al 5%
tanto al paciente como a los convivientes, desde
el cuello hasta la planta de los pies en adultos, con
inclusién de la cabeza en nifios durante 8 horas.
Ademas, se explicaron las medidas higiénico-sani-
tarias oportunas.

Evolucion

A la semana se valoré al paciente observan-
dose resolucion de las lesiones.

Discusion

La escabiosis o sarna es debido a la infesta-
Cion cutanea por un acaro, Sarcoptes scabiei var.
hominis. Se trata de un parasito obligatorio del
ser humano, que vive su ciclo de vida completo
en la piel. Tiene una distribucién mundial y exis-
ten diversas circunstancias predisponentes para su
contagio, como el hacinamiento, la inmigracién,
la higiene deficiente, la malnutricién, la demen-
cia y la promiscuidad sexual. La principal forma de
transmision es por contacto humano intimo piel
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Figura 1

Papulas eritematosas con lesién costrosa
en superficie en regién flexural de la muneca
izquierda.

contra piel. El tiempo de incubacién en la edad
infantil suele ser mas corto que en los adultos, y
oscila entre 7 y 20 dfas®. En la edad infantil, se
suele encontrar un cuadro clinico polimorfo con
lesiones maculopapulosas, vesiculoampollas y
pustulosas en edad neonatal. Al ser una derma-
tosis muy pruriginosa, podemos encontrar lesio-
nes cutaneas secundarias al rascado como exco-
riacion, eccematizacion, liquenificacion, lesiones
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Figura2 Acaro hembra de Sarcoptes scabiai con
huevos en su interior al microscopio optico 10x.

nodulares granulomatosas o impetiginizacién®.
Las lesiones cutaneas también difieren de las de
los adultos en la distribucion corporal, encon-
trandose en cabeza, cuello, tronco, asi como las
palmas y las plantas. En cuanto al tratamiento, la
crema de permetrina al 5% se considera el trata-
miento de eleccion y esta indicada en nifios a par-
tir de los 2 meses, aungue parece segura incluso
por debajo de dicha edad.

1 Chosidow O. Clincal practices. Scabies. N Engl J Med. 2006; 354:1718-27.
2 Lucia Pérez Varela et al. Tratamiento de la escabiosis. Piel 2011;26(2):95-102.
3 R. Martinez Ruiz, O. Moran Horna, R. Millan Pérez y B. Orden Martinez. Escabiosis en lactante. An Pediatr (Barc)

2004;60(2):184-93.

4 Irene Garcia-Rio, Victoria Almeida Llamas, Amparo Viguri Diaz. Dermatosis neonatal en hijo de inmigrante. Piel.

2012;27(3):145-149.



Eritrodermia con
hiperqueratosis palmar

Autores: Blanca de Unamuno Bustos', Rosa Ballester Sanchez’,

Marfa Garcia Baldovi?, Joan Garcias Ladaria’

Supervisor: Antonio Martinez Aparicio’

Centro: 'Hospital General Universitario de Valencia,
2Hospital Universitario San Juan de Alicante

Anamnesis

Mujer de 68 afios, con antecedentes de dia-
betes, hipertension y dislipemia, que consultaba
por lesiones cutaneas asintomaticas de 2 meses
de evolucion. Previamente habia sido tratada con
corticoides tdpicos y sistémicos sin resolucion de
las lesiones.

Exploracion fisica

Presentaba  lesiones  eritematodescamativas
extensas y confluyentes que afectaban practica-
mente a la totalidad del tegumento cutaneo, lle-
gando a estar practicamente eritrodérmica (fig. 1a).
Ademas presentaba placas hiperqueratésicas en
cara anterior y posterior de muslos, codos, regién
lumbar y cara palmar de ambas manos (fig. 1b).

Pruebas complementarias

La biopsia cutdnea mostraba hiperqueratosis,
hiperplasia epidérmica psoriasiforme y un infil-
trado inflamatorio perivascular superficial. A mayor
aumento podian visualizarse en la capa cérnea
tUneles excavados ocupados por acaros y huevos
(fig. 2a).

Asimismo se tomd mediante raspado una
muestra para vision directa al microscopio, obje-
tivandose al &caro adulto con numerosos huevos
y escibalos (fig. 2b). Se solicitd estudio analitico
completo, que resultd normal.

Diagnadstico

Sarna noruega o sarna costrosa.

Evolucion

Se administré tratamiento con ivermectina a
dosis de 16 mg, repitiendo la dosis en una semana.
Las lesiones mejoraron con el tratamiento, pero la
paciente requirié tratamiento adicional con anti-
histaminicos para el prurito, corticoides tdpicos
para las areas extensas de eccematizacion y emo-
lientes.

Discusion

La sarna noruega es una zooparasitosis poco
frecuente y altamente contagiosa producida por el
acaro Sarcoptes scabiei var. hominis. Afecta princi-
palmente a pacientes con defectos en la inmuni-
dad, pacientes con sensibilidad cutanea reducida o
pacientes con dificultades para eliminar de forma
mecanica los acaros de la superficie cutanea’.

Dada la escasa incidencia y la similitud morfo-
l6gica con otras dermatosis, el diagnostico clinico
en ocasiones es complejo. Puede simular otras
patologias como eccema cronico, dermatitis sebo-
rreica, psoriasis o incluso pitiriasis rubra pilaris. La
distribucion puede ser localizada o generalizada,
siendo posible la afectacion de la cabeza y cue-
llo. Son caracteristicas las placas hiperqueratosicas
en cara dorsal y palmar de las manos, mufecas,
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Figura 1a Lesiones eritematodescamativas extensas y confluyentes de distribucién generalizada.
Figura 1b  Placas hiperqueratosicas en palma de la mano.

Figura 2a Capa cornea con presencia de tineles excavados ocupados por acaros y huevos.
Figura 2b  Acaro adulto con numerosos huevos y escibalos.

cara extensora de codos y en los pies. Estas pla-
cas hiperqueratdsicas se encuentran colonizadas
por miles de dcaros. Ademas es posible encontrar
las lesiones caracteristicas de escabiosis clasica
en las localizaciones tipicas, asf como disemina-
das en toda la superficie cutdnea. Cabe destacar
gue en ocasiones el prurito es minimo o ausente,
hecho que, como en el caso de nuestra paciente,
puede determinar un retraso en el diagnostico.
En los ancianos la presentacion puede ser atipica
y diagnosticarse erréneamente de prurito senil o
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puede adoptar, aunque es infrecuente, el aspecto
de una enfermedad ampollar?.

El tratamiento debe estar dirigido no solo a
la eliminacién del &caro, sino también a la elimi-
nacion de las costras y escamas que protegen el
acaro de los escabicidas. El uso de ivermectina oral
en dosis de 250-400 mg/kg repetida al cabo de
una semana parece ser el tratamiento de eleccién
en estos pacientes®. El tratamiento debe acompa-
farse de escabicidas tdpicos, queratoliticos, corti-
coides y antihistaminicos®.

1 Chouela E, Abeldario A, Pellerano G, Hernandez MI. Diagnosis and treatment of scabies: a practical guide. Am J Clin

Dermatol. 2002;3:9-18.

2 Galvany Rossell L, Salleras Redonnet M, Umbert Millet P. Sarna ampollosa con respuesta terapéutica a la ivermectina.

Actas Dermosifiliogr. 2010;101:81-4.

3 Chosidow O. Clinical practices. Scabies. N Engl J Med. 2006;354:1718-27.
4 Pérez L, Martinez W, Sabela P, Fonseca E. Tratamiento de la escabiosis. Piel. 2011;26:95-102.



extensa

Lesiones vesiculohemorragicas
unilaterales de localizacion

Autores: Maria de la Encarnacion Gomez Sanchez, Marfa Luisa
Martinez Martinez, Cristina Faura Berruga, Maria Teresa Lopez

Villaescusa

Supervisor: Eduardo Escario Travesedo

Centro: Complejo Hospitalario Universitario de Albacete

Anamnesis

Paciente de 77 afios que acude a Urgencias por
presentar desde 6 dias antes de su ingreso una
erupcion de lesiones en cara, cuello y hombro
derecho muy dolorosas junto con gingivorragia y
lesiones en labio y encias, asi como lesiones en
extremidades inferiores. La paciente no presen-
taba alergias medicamentosas y como antece-
dente destaca HTA en tratamiento farmacolégico
con enalapril 5 mqg al dia.

Exploracion fisica

Presentaba lesiones en diferentes estadios
evolutivos, predominando lesiones vesiculosas
hemorragicas y necréticas, confluentes en regién
preauricular, hemicara derecha, cuello y hombro
derecho, distribuidas a lo largo de los dermatomas
C1,C2,C3yCAa.

Presentaba ademas vesiculas hemorragicas en
cara interna de labios, encias y mucosa bucal, que
se rompian facilmente, sangrando con el roce.

Se palpaba adenopatia retroauricular ipsilate-
ral, dolorosa.

AC ritmica sin soplos a 110 Ipm.

AP: crepitantes en base derecha, sin otros rui-
dos sobreanadidos.

Resto de exploracidn sin alteraciones relevantes.
MMII: presenta petequias en ambos MMII.

Exploraciones complementarias

Bioquimica urgente: urea 56 mg/dl, glucosa
155 mg/dl, muestra hemolizada.

Estudio de coagulacién: normal.

Hemograma al ingreso: Hb 14 g/dl, leu-
cocitos 8.730 p/uL (férmula normal). Plaquetas
1.000 por pL.

TAC BODY: no se identifican estructuras gan-
glionares de tamano significativo en cadenas
visualizadas. Engrosamiento cutaneo laterocer-
vical derecho en relacién con su diagnéstico de
base. Atelectasia laminar en base derecha. En el
resto de parénquimas pulmonares no se indepen-
dizan imagenes nodulares ni areas de consolida-
cién. Higado con lesiones compatibles con quistes
simples. Resto de estudio sin alteraciones signifi-
cativas.

Aspirado de médula 6sea: hiperplasia mode-
rada de serie megacariocitica. Hallazgos sugesti-
vos de trombopenia de origen periférico. Cito-
metria: no se observan células anormales. No se
realiza biopsia.

Diagnadstico

Infeccion multimetamérica por herpes zodster
en los dermatomas C1, C2 y C3. Pardlisis del VII
par derecho secundaria.

Trombopenia periférica.
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Figura 1

Lesiones vesiculosas hemorragicas
y necréticas en cara, cuello y hombro derecho
(ocupando més de un dermatoma).

Tratamiento

Aciclovir intravenoso 5 mg/kg/8 horas pasando
a via oral 800 mg/4 horas tras 21 dias de trata-
miento.

Inmunoglobulina intravenoso 1 g/kg durante
2 dias.

Vincristina, romiplostim.
Corticoesteroides a 1 mg/kg/dia.

Evolucion

Ante el herpes zéster extenso hemorragico y
necroético se inicié tratamiento con aciclovir via
intravenosa y posteriormente por via oral, con
mejorfa lenta del cuadro viral, permaneciendo
lesiones pigmentadas residuales poco dolorosas,
y una paralisis facial periférica derecha atribuible
a la infeccion viral.

Se deriva al Servicio de Hematologia para es-
tudio de trombopenia, que se interpretd ini-

Figura 2 Vesiculas hemorragicas en cara interna
de labio inferior y superior y en encias, que se
rompian facilmente con el roce.

cialmente como secundaria al cuadro viral y de
mecanismo inmunolégico, por lo que se inicid
tratamiento con inmunoglobulina intravenoso, sin
observarse respuesta del recuento. Se realiz6 aspi-
rado medular que confirmé el caracter periférico
de la trombopenia. Posteriormente, se propone a
la paciente tratamiento con vincristina y romiplos-
tim, aceptando, por lo que se administran estos
farmacos y, tras el control del cuadro dermatolé-
gico y con el visto bueno del Servicio de Derma-
tologia, se inician corticosteroides observandose
buena respuesta inmediata del recuento de pla-
guetas, aunque transitoria, precisando reanuda-
cion del tratamiento con IGIV a dosis de 0,4 g/kg
durante 5 dias concomitantemente con corticoi-
des para obtener una respuesta que se mantiene
el dia del alta (plaquetas: 365.000/mm?3).

Comentario

El virus de la varicela zéster es el agente etiol6-
gico de la varicela y del herpes zéster. La varicela
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es una enfermedad muy contagiosa producida
frecuentemente en la infancia y el herpes zoéster es
una reactivaciéon de la infeccién latente por vari-
celay se desarrolla en un 20% de individuos sanos
y en el 50% de inmunodeprimidos. La caracteris-
tica mas distintiva del herpes zdéster es la distribu-
cion de las lesiones de forma unilateral, siguiendo
el territorio de un nervio periférico. La primera
manifestacion suele ser un dolor grave localizado
en una o mas raices dorsales, y posteriormente
aparecen progresivamente lesiones en forma de
maéculas y papulas, vesiculas y pustulas a modo de
banda, en la zona de uno, dos y hasta tres o0 mas
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dermatomas contiguos como en nuestro caso. El
herpes zéster 6tico es responsable de un 10% de
los casos de pardlisis facial, siendo ésta completa;
la recuperacion se produce en solo el 20% de los
casos no tratados. Los antivirales estan indicados
en infecciones graves del VVZ a cualquier edad
en inmunodeprimidos, y deben iniciarse lo mas
pronto posible, ya que asi disminuye el riesgo de
complicaciones. Destacar que ante la afectacion
de varios dermatomas y ampollas hemorragi-
cas deberd buscarse patologia inmunosupresora
mediante diversas pruebas como se ha realizado
en nuestra paciente.

1 Granite EL, Nwogu SC. Herpes Zoster in immunocompromised patients. A review and report of two cases. Del Med J.

2011; Mar;83 (3); 77-80

2 Stalkup JR, Yeung-YUe K, Brentjens M, Tyring SK. Virus herpes humanos. En Jean L. Bolognia, Joseph L. Jorizzo, Ronald
P, editores. Dermatologia. 12 Edicion en espanol Madrid: Elselvier; 2004. p.1235-55
3 Gnann JW Jr. Varicella-zoster virus: atypical presentations and unusual complications. J Infect Dis. 2002 Oct 15;186,

Suppl 1 :p91-98.

4 Vu AQ, Radonich MA, Heald PW. Herpes zoster in seven disparate dermatomes (zoster multiplex): report of a case and
review of the literature. J Am Acad Dermatol. 1999 May; 40(5):868-9.

5 Sharvadze L, Tsertsvadze T, Gochitashvili N, Bolokadze N, Dolmazashvili E. Peculiarities of herpes zoster in immunocom-
petent and immunocompromised hosts. Georgian Med News. 2006; Dec;(141):50-53.



Nodulo supurativo en cara
lateral del cuello

Autores: Maria Garcia Baldovi', David Cremades Lloria',

Blanca de Unamuno Bustos?, Rosa Ballester Sdnchez?

Supervisor: Laura Cuesta Montero'

Centro: "Hospital San Juan de Alicante,
2Hospital Universitario General Universitario de Valencia

Anamnesis

Mujer de 78 afos, remitida a consultas de Der-
matologia por la presencia de una tumoracién en
cuello de 10 dias. Como antecedentes personales,
destacaba una artritis reumatoide seronegativa
diagnosticada en 2004 por la que habia recibido
diferentes tratamientos inmunosupresores. Entre
los anos 2006 y 2009 habia sido tratada con inflixi-
mab. En el momento actual su enfermedad estaba
controlada sin tratamiento. No referia anteceden-
tes de tuberculosis propia o familiar, el Mantoux
y Booster realizados previo al tratamiento con el
farmaco biolégico fueron negativos.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica destacaba la presencia
de un nédulo subcutaneo laterocervical izquierdo
duro y adherido a planos profundos, de gran
tamafo (5 cm x 3 ¢m), doloroso a la palpacion 'y
con leve aumento de la temperatura local.

Pruebas complementarias

Se realiz6 una ecografia de partes blandas del
cuello donde se observaban adenopatias latero-
cervicales izquierdas patoldgicas con tumoracién
fistulosa hacia piel, se realizd una puncién aspi-
raciéon con aguja fina de la tumoracion palpable.
Para completar el estudio se realizé un TAC facial

y de cuello donde se apreciaban las adenopatias
con predomino laterocervical izquierdo, una de
ellas fistulizaba a piel, sugiriendo como primera
posibilidad diagnostica escrofula por tuberculosis.
A nivel toracico se podia ver una afectacién de
ambos lébulos superiores, imagenes sugestivas de
secuelas de TBC, sin poder descartar reactivacion.

La tincién Ziehl-Neelsen de la adenopatia fue
positiva y en el cultivo en medio liquido crecid
Mycobacterium tuberculosis complex. En el estu-
dio citolégico se observaban granulomas caseosos
compatibles con linfadenitis granulomatosa.

Para descartar tuberculosis activa se realizd un
lavado broncoalveolar, que fue negativo.

Diagnadstico

Con los hallazgos clinicos, los antecedentes
personales y las pruebas complementarias pode-
mos afirmar que se trata de una reactivacién de
una tuberculosis latente con manifestacion cuta-
nea.

Tratamiento

La paciente fue derivada al Servicio de Medi-
cina Infecciosa, iniciando tratamiento oral con
isoniazida, rifampicina, etambutol y pirazinamida,
con mejorifa clinica en 20 dias.
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Figura 1

Nédulo subcutaneo duro, de gran
tamanio, doloroso a la palpacién, infiltrado,
adherido en algunas zonas a planos profundos

y con un discreto aumento de la temperatura a nivel
local de 10 dias de evolucion.

Discusion

La tuberculosis pulmonar y cutanea estad cau-
sada por Mycobacterium tuberculosis. Segun
datos de la Organizacién Mundial de la Salud
(OMS) se presentan alrededor de 8 millones de
casos nuevos al afo, por lo que la tuberculosis en
todas sus formas contintia siendo un problema
universal de salud. En nuestro medio, en la Ultima
década, debido al uso de farmacos inmunosu-
presores, se esta produciendo un aumento de la
incidencia de tuberculosis secundarias a reactiva-
ciones latentes, por lo que es importante recordar
sus formas cutaneas.
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Figura 2 Se observaban granulomas caseosos
compatibles con linfadenitis granulomatosa.
(Tincién: hematoxilina-eosina; x20 aumentos).

La tuberculosis cutanea ofrece un reto diagnos-
tico: las manifestaciones son diversas, las lesiones
dermatoldgicas tipicas son raras y la identificacion
del bacilo en tinciones o cultivos es inusual. La
afeccion cutanea puede ocurrir por infeccion de
la piel de manera aislada o en conjunto con infec-
cién en otros 6rganos, es decir, como tuberculosis
diseminada.

En nuestro caso, pensamos que los tratamien-
tos inmunosupresores que la paciente recibio
previo al inicio del farmaco biolégico pudieron
ser la causa de la reactivacion de una tuberculosis
latente. Al igual que destacamos la importancia
gue tienen los protocolos de screening para pre-
venir infecciones tuberculosas, previo al uso de un
farmaco inmunosupresor.

1 J. Almaguer-Chéveza, J. Ocampo-Candiania y A. Rendén. Panorama actual en el diagndstico de la tuberculosis cuténea.

Actas Dermosifiliogr. 2009;100:562-70

2 Juan J. Gbmez-Reino, Loreto Carmona, Miguel Angel Descalzo. Risk of Tuberculosis in patients treated with tumor
necrosis factor antagonistis due to incomplete prevention of reactivation on latent infection. American College of Rheu-

matology. Vol. 57, No.5, June15, 2007, p 756-761.



Fiebre y nodulos
en una mujer joven

Autores: Ana Pulido Pérez, Maria Dolores Mendoza Cembranos,
Celia Horcajada Reales

Supervisor: Ricardo Suarez Fernandez

Centro: Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid

Anamnesis

Mujer de 25 afios, sin antecedentes perso-
nales ni familiares de interés, natural de Brasil y
residente en Espafna durante los Ultimos 6 meses,
fue valorada en el Servicio de Urgencias por fiebre
(hasta 39 °C), malestar general, rinorrea acuosa y
lesiones nodulares dolorosas en las piernas desde
hacia una semana.

Exploracion fisica

En la exploracion se observaron multiples
nodulos de aspecto inflamatorio, dolorosos y unas
papulas de coloracidon marronacea, asintomaticas,
distribuidas simétricamente por las piernas (fig. 1)
y los arcos plantares. En los pulpejos de los dedos
de los pies presentaba papulas purpuricas no
ulceradas. En el I6bulo auricular destacaban unas
papulas de coloracion similar a la piel, que habian
aparecido en el dltimo mes (fig. 2). El trayecto
correspondiente al nervio cidtico popliteo externo
derecho se encontraba engrosado y resultaba
doloroso a la palpacion.

Pruebas complementarias

En la analitica sanguinea existia un aumento
de los reactantes de fase aguda, una moderada
anemia normocitica y normocrémica y una mar-
cada hipergammaglobulinemia. Se realizé6 una

biopsia procedente de un nodulo de la pierna en
la que se observé un infiltrado inflamatorio difuso
en dermis profunda y tejido celular subcuténeo,
compuesto por abundantes neutréfilos e histio-
citos de citoplasma vacuolado. Estos neutrdfilos
presentaban un marcado tropismo por las pare-
des de los vasos de pequefio calibre dérmicos. La
tincion de Ziehl-Neelsen identificd bacilos acido-
alcohol resistentes en el interior de los histiocitos.
Una baciloscopia de la linfa procedente del I6bulo
auricular, codo y de una pépula marronacea de
la pierna mostrd un indice bacilar de +3. Se rea-
liz6 un electromiograma que puso de manifiesto
la existencia de una neuropatia sensitivomotora
grave.

Diagnadstico

Eritema nodoso leproso.

Tratamiento y evolucion

Con el diagndstico de eritema nodoso leproso y
de lepra lepromatosa, se inicié multiterapia segun el
esquema terapéutico propuesto por la Organizaciéon
Mundial de la Salud para los pacientes multibacilares
(rifampicina, clofazimina y dapsona) y corticoterapia
oral (prednisona Tmg/kg/dia). Sin embargo, con el
descenso de la dosis de prednisona, se produjo un
nuevo brote de lesiones nodulares y sintomatologia
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Figura1 Nodulos inflamatorios y papulas
marronaceas en ambas piernas.

sistémica, motivo que obligd a iniciar el tratamiento
con talidomida (150 mg/dia), instaurando previa-
mente medidas anticonceptivas. De este modo, se
logré una respuesta eficaz y prolongada, en ausen-
cia de efectos adversos significativos.

Discusion

La enfermedad de Hansen o lepra pertenece al
grupo de las denominadas “enfermedades olvida-
das”, dada su baja incidencia y prevalencia en los
paises de renta media-alta. Los casos documen-
tados cada afio en nuestro pais provienen fun-
damentalmente de dreas endémicas del sudeste
asiatico, América del sur o Africa.

Clinicamente, puede presentarse con un grado
variable de manifestaciones cutadneas, mucosas
y/o neuroldgicas. En ocasiones, estos signos car-
dinales pueden verse enmascarados por cambios
clinicos subitos denominados leprorreacciones,

Figura 2 Papulas infiltradas en el pabellon
auricular.

producidos como consecuencia de una ruptura en
el "equilibrio” que establecen el bacilo de Hansen
(Mycobacterium leprae) y el sistema inmunitario
del huésped.

Existen dos tipos de leprorreacciones: las de
tipo I, mediadas por un mecanismo de hipersensi-
bilidad celular retardada, y las de tipo Il, mediadas
por inmunocomplejos. El eritema nodoso leproso
representa una de las formas clinicas de este
ultimo grupo. En estos cuadros existe compromiso
sistémico (afectacion ocular, hepética, neurolé-
gica...), fiebre y nédulos subcutaneos. Se produce
en pacientes multibacilares y el manejo terapéu-
tico incluye la administracién de tratamiento anti-
inflamatorio y el inicio o continuacién de la multi-
terapia especifica de la enfermedad (rifampicina,
clofazimina y dapsona). La talidomida representa
una alternativa Util en los casos recurrentes, aun-
gue en mujeres en edad fértil deben extremarse
las medidas anticonceptivas.
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Infeccion respiratoria
y pustulas faciales

Autores: Alejandro Molina Leyva, Marfa Salazar Nievas,

Jacinto Orgaz Molina, Maria Antonia Fernandez Pugnaire

Centro: Hospital Universitario San Cecilio, Granada

Anamnesis

Paciente de 34 afnos que acude por la apari-
cion subita de erupcién pustulosa pruriginosa de
4 horas de evolucion. Desde hace 3 dias presenta
tos no productiva, fiebre de 38 °C, mucosidad
nasal y dolor de garganta. Con el diagnostico de
infecciéon respiratoria de vias altas, realiza trata-
miento con ibuprofeno 600 mg y amoxicilina-
acido clavulanico 875/125 mg cada 8 horas desde
hace 2 dias por indicacion de su médico de Aten-
cion Primaria. Trabaja como administrativo. No
refiere enfermedades o tratamientos crénicos, via-
jes recientes al extranjero, contacto con animales.
Historia de acné leve en adolescencia.

Exploracion fisica

Normohidratada, normoperfundida y afebril.
Presenta erupcién facial compuesta por pustulas
monomorfas dispuestas sobre una base eritema-
tosa. Las lesiones se localizan en regioén interciliar,
malar y mentoniana.

Pruebas complementarias

Los cultivos bacterianos y fungicos fueron
negativos.

En el estudio histologico de la biopsia realizada
se evidencia la presencia de pustulas subcoérneas
de contenido neutrofilico junto con un infiltrado
inflamatorio polimorfonuclear en dermis superior.

Diagnadstico

Pustulosis exantematica localizada aguda.

Tratamiento

Suspensién de ibuprofeno y amoxicilina-acido
clavulanico e inicio de tratamiento tépico con
adapaleno gel 0,1% diario.

Evolucion

La paciente presenta excelente respuesta tera-
péutica. En la revision programada a las 24 horas
no se evidencia aparicion de nuevas lesiones. A los
14 dias de tratamiento se comprueba la resolu-
cibn completa con presencia de costras y cicatrices
residuales.

Comentario

La pustulosis exantematica generalizada aguda
(PEGA) es una infrecuente aunque bien definida
reaccion farmacolégica. Se caracteriza por la
aparicién de un rash diseminado compuesto por
pustulas subcorneales, no foliculares, estériles
sobre una base eritematosa. Se acompana de fie-
bre > 38 °C y neutrofilia. Los antibiéticos son los
principales farmacos implicados. Prange y cols.’
define en 2005 el término pustulosis exantema-
tica localizada aguda (PELA), en una mujer que
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Figura1 Imagen clinica. 1a  Pustulas
monomorfas sobre base eritematosa localizadas en
region interciliar, menton y mejillas. 1b Pustulas
no foliculares. 1c  Imagen lateral izquierda.

1d Imagen lateral derecha.

cumpliendo los criterios diagndsticos de PEGA
present6 exclusivamente lesiones localizadas en la
cara. Recientemente se han descrito casos de esta
entidad en relacion a la administracién de amoxi-
cilina?, amoxicilina-acido clavulanico®, ibupro-
feno?#, siendo en ocasiones imposible identificar
el agente implicado dada la administracion con-
comitante de varios farmacos®. El aspecto tera-
péutico mas importante es la retirada del farmaco
causal. El empleo de corticosteroides*> o de ada-
paleno tépico® parece tener un efecto beneficioso
debido a su accién antiinflamatoria. En el caso
presentado la aparicion subita de pustulas mono-
morfas en relacion con la ingesta de farmacos, los
hallazgos histolégicos y la rapida resolucion tras

Bibliografia

Figura 2

Imagen histolégica. Tincién
hematoxilina-eosina. Pustula subcérnea

de contenido neutrofilico. En dermis infiltrado
inflamatorio con predominio polimorfonuclear.

suspender la medicacién son datos compatibles
con el diagnoéstico de PELA. La administracion
concomitante de amoxicilina-acido clavulanico e
ibuprofeno impide determinar el medicamento
responsable. Los betalactdmicos son los agentes
mas frecuentemente implicados en la PEGA, por
ello la amoxicilina-acido clavulanico sea probable-
mente el agente etiolégico en este caso.

En resumen, presentamos un caso de pustu-
losis exantematica localizada aguda, probable-
mente secundaria a amoxicilina-acido clavulanico.
El conocimiento de esta patologia es necesario
para realizar un correcto diagnéstico entre otras
entidades pustulosas y un adecuado abordaje
terapéutico.

1 Prange B, Marini A, Kalke A, Hodzic-Avdagic N, Ruzicka T, Hengge UR. [Acute localized exanthematous pustulosis

(ALEP)]. J Dtsch Dermatol Ges. 2005 Mar;3(3):210-2

2 Vickers JL, Matherne RJ, Mainous EG, Kelly BC. Acute Localized Exanthematous Pustulosis: A Cutaneous Drug Reaction
in a Dental Setting. The Journal of the American Dental Association. 2008 September 1, 2008;139(9):1200-3
3 Betto P, Germi L, Bonoldi E, Bertazzoni M. Acute localized exanthematous pustulosis (ALEP) caused by amoxicillin-clavu-

lanic acid. Int J Dermatol. 2008 Mar;47(3):295-6.

4 Rastogi S, Modi M, Dhawan V. Acute localized exanthematous pustulosis (ALEP) caused by Ibuprofen. A case report. Br J

Oral Maxillofac Surg. 2009 Mar;47(2):132-4.

5 Sim HS, Seol JE, Chun JS, Seo JK, Lee D, Sung HS. Acute localized exanthematous pustulosis on the face. Ann Dermatol.

2011 Dec;23(Suppl 3):5368-70.



Tricomegalia y erupcion
acneiforme en un varon de 38 anos

Autores: Beatriz Rodrigo Nicolds, Miquel Armengot Carbd,
Paula Molés Poveda

Supervisor: Virgina Pont Sanjuan

Centro: Hospital Arnau de Vilanova, Valencia

Anamnesis

Varéon de 38 afos remitido desde Oncologia
médica para valoracion de erupcidn acneiforme
generalizada. Se trataba de un paciente diagnosti-
cado en 2008 de carcinoma epidermoide de pul-
mon estadio llla (T2N2MO0) que inicid tratamiento
con cisplatino y vinorelbina oral. Posteriormente
recibié radioterapia local, presentando una esteno-
sis esofagica secundaria. 2 afos después presentod
nuevamente estenosis esofagica, en esta ocasion de
origen tumoral, secundaria a infiltracién neopléasica.

Dada la progresion de enfermedad, en julio
de 2011 inicia tratamiento con erlotinib 150 mg/
dia con buena tolerancia. En noviembre acude
a la consulta por erupcion acneiforme presente
desde el inicio del tratamiento, que afectaba a
cara, tronco y miembros superiores, y elongacion
llamativa de las pestafas.

Otros tratamientos concomitantes eran parches
de fentanilo, dexketoprofeno oral y rabeprazol.

No antecedentes personales de patologia cu-
tanea.

Exploracion fisica

Erupcidn constituida por papulas eritematosas
y pustulas, algunas de ellas con costra melicérica,
de apariencia sobreinfectada a nivel facial funda-
mentalmente, pero también en térax, espalda y
miembros superiores (fig. 1). Xerosis intensa de
predominio en miembros.

Se apreciaba crecimiento llamativo de las pesta-
fias (fig. 2), encontrandose imbricadas entre ellas,
asi como hipertricosis malar y a nivel del trago.

Pruebas complementarias
No se precisaron.

Diagnastico
Tricomegalia, hipertricosis y erupcién acnei-
forme secundarias a tratamiento con erlotinib.

Tratamiento y evolucion

Se inici6 tratamiento con acido fusidico y cor-
ticoide tdpico en las zonas sobreinfectadas y
solucion de clindamicina en las areas de papulo-
pustulas. Se afiadi6 doxiciclina 100 mg/dia durante
2 meses y se redujo por parte de Oncologia la dosis
de erlotinib a 100 mg/dia. Posteriormente, doxici-
clina 100 mg cada 2 dias durante 2 meses mas.

En el momento actual el tratamiento con erlo-
tinib se ha suspendido por progresién de su enfer-
medad de base.

Discusion

Erlotinib (Tarceva®) es un farmaco oral que inhibe
de manera reversible la tirosina quinasa del factor
de crecimiento epidérmico (EGFR), utilizado como
antineoplasico en diversos tumores sélidos (pulmon
no microcitico, pancreas, etc.). El receptor de este
EGFR se encuentra tanto en las células tumorales,
pero también en los queratinocitos indiferenciados
de las capas basales de la epidermis, la capa externa
del foliculo piloso y las glandulas sudoriparas'. Por
ello, hasta un 76% de pacientes presentan toxi-
cidad cutéanea, lo cual se ha relacionado con una
mejor respuesta de la neoplasia de base a este tra-
tamiento?. Sin embargo, la morbilidad ocasionada
puede conllevar una reduccidon o suspension de
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Figura1 Pdpulas y pustulas en tronco y miembros
superiores. Se observa xerosis intensa en brazos
y signos de sobreinfeccién secundaria.

Figura 2 Tricomegalia e hipertricosis malar.

esta quimioterapia’, lo cual podria ser evitado con
un buen manejo de sus efectos secundarios.

Los efectos cutaneos de los inhibidores del EGFR
incluyen, por orden de frecuencia, las erupciones
acneiformes, la xerosis, las fisuras, el prurito, los
cambios ungueales incluyendo paroniquia, los cam-
bios en el pelo, la hipertricosis y la tricomegalia’=.

Bibliografia

La erupcién acneiforme leve-moderada, suele
aparecer en las primeras dos semanas de trata-
miento’. Las papulopustulas ocurren entre un
49-75% de los pacientes y suelen afectar areas
seborreicas, cuero cabelludo y tronco, general-
mente foliculocéntricas, sin presentar comedones
ni quistes. Aunque se desconoce su patogenia, se
cree que el aumento de citoquinas proinflamatorias
por la inhibicién del EGFR estimularia la apoptosis
de los queratinocitos y modificarfa su diferencia-
ciéon. Asi se encontrarfa un estrato cérneo adelga-
zado y un infiltrado inflamatorio perifolicular con
sobreinfeccion bacteriana en las formas graves®.
Por ello, se recomienda tomar cultivo de las pUstu-
las. El tratamiento se basa en corticoides y eritromi-
cina tdpica en grados leves, siendo las tetraciclinas
orales de elecciéon en formas graves. Se desacon-
seja el tratamiento con peréxido de benzoilo o
retinoides topicos, ya que exageran el prurito y la
Xerosis que ya presentan de base estos pacientes.

Los cambios en el pelo (alopecia, hipertricosis,
crecimiento o cambio hacia pelo maés rizado) sue-
len aparecer mas tardiamente, a las 12-24 sema-
nas de tratamiento. La tricomegalia aparece en
un 20% de los casos pacientes’ tras meses de su
administracion, y no tiene un manejo especifico.
Unicamente se recomienda recortar las pestafas
salvo que se produzca triguiasis, en cuyo caso
debe ser remitido a Oftalmologia para evitar las
ulceraciones corneales'>.

Dentro de los efectos secundarios oculares, se
encuentra conjuntivitis, meibomitis, ojo seco 'y tri-
comegalia®. Todos ellos son reversibles al suspen-
der el farmaco.

Otros inhibidores del EGFR que presentan este
tipo de toxicidad son geftinib, lapatinib, cetuxi-
mab y panitumumab’.

1 Wu PA, Balagula Y, Lacouture ME, Anadkat MJ. Prophylaxis and treatment of dermatologic adverse events from epider-
mal growth factor receptor inhibitors. Curr Opin Oncol 2011 23:343-351

2 VVAA. Manejo de la toxicidad en pacientes con Tarceva®. Roche. www.egfr.roche.es

3 Romero-Ventosa EY, et al. Efectividad y toxicidad de erlotinib en la farmacoterapia del cancer de pulmén no microcitico.

Farm Hosp. 2011.

4 Kardaun SH, van Duinen KF. Erlotinib-induced florid acneiform rash complicated by extensive impetiginization. Clin Exp

Dermatol 2007 33, 46-49

5 Fraunfelder FT, Fraunfenlder FW. Trichomegaly and other external eye side effects associated with epidermal growth

factor. Cutan Ocul Toxicol. 2011 Nov 28



Eritema persistente en cuello

Autores: Raquel Santesteban Muruzabal, Sendy Chugo Gordillo
Supervisor: Marcos Hervella Garcés

Centro: Complejo Hospitalario de Navarra

Anamnesis

Varén de 49 afos que consultd por presen-
tar erupcion eritematosa recurrente, pruriginosa
e intermitente, localizada en cuello, de 2 meses
y medio de evolucién. No referia lesiones simi-
lares en otras zonas del cuerpo. El eritema era
inicialmente leve pero progresivamente se habia
ido intensificando e iba siendo cada vez més per-
sistente. Lo habfa tratado con prednisona oral
durante una semana con mejorfa. El paciente no
lo asociaba con ningln desencadenante concreto.
Referia afeitarse diariamente con gel de afei-
tar Massimo Dutti, y se aplicaba posteriormente
crema Eucerin piel sensible y colonia también de
Massimo Dutti, pero no apreciaba clara relacién
con estos productos, ya que decia usarlos desde
hacia afios sin problema.

Como antecedentes de interés destacan poli-
nosis y un hijo con dermatitis atdpica.

Exploracion fisica

Placa eritematopapulosa, descamativa, que
ocupa todo el cuello anterior.

Exploraciones complementarias

Se realizaron pruebas epicuténeas, parcheando
al paciente con la serie estandar ampliada y la de

cosméticos. Se observo una reaccion leve (D4+) a
mezcla de fragancias | y Il (fig. 2a), y una reaccién
fuerte (D4++) (fig. 2b) al primero de los tres pro-
ductos propios que aporto el paciente, correspon-
diente a la crema de Eucerin piel sensible facial. Se
parched entonces la serie entera de fragancias, y
se detectd una reaccién papulosa (D4+) al Lyral®
(hidroximetilpentil-ciclohexeno-carboxaldehido).
El Lyral® esta presente entre los ingredientes de
la crema Eucerin piel sensible facial, y no en los
otros productos utilizados habitualmente por el
paciente, por lo que se interpreté dicha crema
como la causante de su dermatitis.

Diagnadstico

Dermatitis de contacto alérgica (DCA) al Lyral®,
perfume contenido muy probablemente en crema
facial Eucerin piel sensible.

Tratamiento y evolucion

Se indicé suspender la aplicacion de la crema
Eucerin piel sensible, y se dieron indicaciones de
evitacion del Lyral®, poniendo cuidado en revisar
la composiciéon de cualquier cosmético previa-
mente a su aplicacion, para asegurar que estu-
viera exento del Lyral®. Su evolucion fue satisfac-
toria, con resoluciéon de las lesiones, sin presentar
nuevas recaidas hasta el momento actual.
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Figura 1

Se aprecia placa eritematosa limitada
en zona anterior del cuello.

Discusion

Las fragancias son alérgenos muy frecuentes en
nuestro medio y constituyen una causa frecuente
de DCA'. Continuamente se van introduciendo
nuevas fragancias en el mercado, una de ellas,
el Lyral®, ha adquirido protagonismo en los ulti-
mos afnos?. Es una fragancia sintética que puede
encontrarse en multiples productos cosméticos,
como desodorantes, colonias, after-shaves'?... Se
parchea desde hace unos 3 afos en la serie estan-
dar de las pruebas alérgicas de contacto, tanto
formando parte del fragrance mix Il (presente al
2,5% en vaselina) como por separado, al 5% en
vaselina. En varios estudios realizados en paises
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Figura 2a Reaccion leve (D4+), en zona superior
de la espalda, y reaccién fuerte (D4++) en el
producto aportado por el paciente correspondiente
a crema de Eucerin piel sensible.

Figura 2b Detalle ampliado de reaccién fuerte
(D4++) en el parcheado de productos propios del
paciente correspondiente a crema Eucerin piel
sensible.

europeos se ha encontrado que la prevalencia de
sensibilizacion al Lyral® es del 1,9-2,7%?2, lo que
nos indica la importancia de parchear esta fragan-
cia?*. Entre los posibles diagnésticos diferenciales
de este caso, se encontrarian la dermatitis de con-
tacto irritativa, la dermatitis atopica, y la dermati-
tis seborreica-psoriasis, entre otras. Sin embargo,
las pruebas complementarias y el curso clinico
permitieron confirmar el diagnéstico de DCA al
Lyral®, y descartar el resto. Este caso permite ade-
mas recalcar la importancia de parchear los pro-
ductos propios del paciente, ya que en ocasiones
aporta la evidencia definitiva para establecer un
diagnéstico.

Militello G, James W. Lyral: A fragrance allergen. Dermatitis. 2005 Mar;16(1):41-4

2 Heras F, Diaz-Recuero JL, Cabello MJ, Conde-Salazar L. Sensitization to Lyral. Actas Dermosifiliogr. 2006 Jul-Aug;97(6):

374-8.

3 Frosch PJ, Johansen JD, Menné T, et al. Lyral is an important sensitizer in patients sensitive to fragances. Br J Dermtol.1999

Dec; 141(6):1076-83

4 Bruze M,Andersen KE,Goossens A; ESCD; EECDRG. Recommendation to include fragrance mix 2 and hydroxyisohexyl
3-cyclohexene carboxaldehyde (Lyral) in the European baseline patch test series. Contact Dermatitis 2008 Mar;58(3):129-33

5 Frosch PJ, Pirker C, Rastogi SC et al. Patch testing with a new fragrance mix detects additional patients sensitive to per-
fumes and missed by the current fragrance mix. Contact Dermatitis. 2005 Apr;52(4):207-15



Eccema seborreico rebelde
a tratamiento

Autores: Josefa Bernat Garcia, Maria Pérez Garcia, Tania Diaz Corpas

Supervisor: Amparo Marquina Vila

Centro: Hospital Universitario Doctor Peset, Valencia

Anamnesis

Paciente de 49 afios sin antecedentes médi-
cos de interés salvo cuadro de eccema seborreico
de largo tiempo de evolucion que controlaba
con corticoides tépicos de baja potencia y anti-
fungicos topicos. Hacia un mes, tras reagudi-
zacion de su eccema seborreico, su médico de
cabecera le pauté metilprednisolona tépica con
empeoramiento del cuadro cutdneo a los pocos
dias de su aplicacion presentando placas mas
eritematosas y descamativas en region centrofa-
cial, retroauricular, frente y zona del escote. Se
le pautd entonces propionato de fluticasona en
crema y acudié a nuestra consulta a la semana
del tratamiento con las lesiones que se objetivan
en la figura 1.

Exploracion fisica

Se observan en region frontal y mejillas placas
eritematodescamativas pruriginosas de bordes
bien definidos.

Exploraciones complementarias

Se decide realizacién de pruebas epicutaneas.
Los alérgenos de la baterfa estandar utilizados
fueron el TRUE-Test®, en el que se incluyen la bu-
desonida, el tixocortol pivalato y la hidrocortisona
butirato. Se realizé lectura a las 48 y 96 horas

mostrando positividad para budesonida ++ y
hidrocortisona butirato ++ (fig. 2). Posteriormente
se le realizd bateria especifica de corticoides de
CHEMOTECHNIQUE Diagnostics® con positividad
para budesonida +++, alclometasona dipropio-
nato +++, dexametasona + e hidrocortisona buti-
rato ++.

Diagnostico

Dermatitis de contacto alérgico a corticoides.

Tratamiento

Recomendamos al paciente que evitara cual-
quier producto con corticoides por sensibiliza-
cion a todos los grupos: budesonida (grupo B),
alclometasona dipropionato (grupo D1), dexa-
metasona (grupo C) e hidrocortisona butirato
(grupo D2). Aunque no mostré positividad para
tixocortol pivalato el paciente refiri6 empeora-
miento tras la aplicacién de metilprednisolona
tépica (ambos pertenecientes al grupo A).

Se le pauta emolientes y pimecrélimus tépico.

Evolucion

Hasta ahora el paciente se controla bien con
el tratamiento pautado y la evitaciéon de corti-
coides.
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Figura 1 Placas eritematosas descamativas
de bordes bien definidos en frente y mejillas.

Comentario

Los corticoides constituyen uno de los principa-
les farmacos utilizados por los dermatoélogos, por
lo que la sensibilizacién del paciente a estas sus-
tancias puede ocasionarnos grandes problemas
diagnosticos y terapéuticos.

Los corticoides se dividen en cinco grupos aten-
diendo a su composicién quimica: A, tipo hidro-
cortisona; B, tipo acetonido de triamcinolona;
C, tipo betametasona; D1, tipo dipropionato de
betametasona, y D2, tipo aceponato de metilpre-
dinisolona. Debido a similitudes en la estructura
guimica se ha demostrado que los corticoides del
grupo D2 pueden mostrar reactividad cruzada con
los grupos Ay B.

Debemos sospechar una dermatitis de con-
tacto alérgica por corticoides en toda dermatitis
cronica de evolucion térpida a pesar del trata-
miento, que no responda a los corticoides o que
empeore tras su uso.
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Figura 2 Se observa positividad frente budesonida
e hidrocortisona butirato.

Los pacientes deben ser advertidos de no uti-
lizar los corticoides pertenecientes al grupo del
marcador que hayamos obtenido positivo, asi
como los pertenecientes a otros grupos con los
gue pudiese producirse reaccién cruzada, a no
ser que hayan sido testados y obtenido resultado
negativo.

Debemos tener en cuenta que al realizar las
pruebas epicutaneas con corticoides es probable
gue existan reacciones tardias, debido al efecto
antiinflamatorio de los mismos, que puede supri-
mir la respuesta al inicio de las pruebas, por lo
que muchos autores recomiendan realizar lectura
alos 7 dias.

Reconocer la clinica que ocasiona esta aler-
gia es esencial para realizar pruebas epicutaneas
apropiadas a estos pacientes y aclarar el origen
de eccemas crénicos que no respondan al trata-
miento corticoideo.

1 Pérez-Crespo M, Silvestre JF, Lucas A, Mataix J, Ballester |. Dermatitis de contacto por corticoides. Estudio retrospectivo
de 3 afos en una Unidad de Alergia Cutanea hospitalaria. Actas Dermosifiliogr. 2009;100:291-7.
2 Jacob SE, Steele T. Corticosteroid classes: a quick reference guide including patch test substances and cross-reactivity. J

Am Acad Dermatol. 2006;54:723-7.

3 Scheuer E, Warshaw E. Allergy to corticosteroids: update and review of epidemiology, clinical characteristics, and struc-
tural cross-reactivity. Am J Contact Dermatitis 2003; 14:179-87.



Erupcion liquenoide
generalizada

Autores: Maria de las Mercedes Otero Rivas,

Luis Miguel Valladares Narganes, Camino Prada Garcia

Supervisor: Pedro Sanchez Sambucety

Centro: Complejo Asistencial de Leén

Anamnesis

Mujer de 71 afios, alérgica a AINES. Entre sus
antecedentes personales destaca una diverticulo-
sis intestinal paucisintomatica y la realizacion de
una histerectomia con doble anexectomia afios
atrés. De manera habitual sigue tratamiento con
omeprazol y otilonio de bromuro.

La paciente acude a nuestro servicio ante la
aparicién de lesiones en tronco y raiz de miembros
gue surgen de manera sUbita. La paciente refiere
la toma hace 20 dias de ciprofloxacino, como tra-
tamiento de una infeccion de oido medio.

Exploracion fisica

A la exploracion se observan lesiones papulo-
sas, eritematosas, algunas violaceas, confluentes
y, en algunos casos, anulares. Se observan zonas
de hiperpigmentacion en las zonas centrales de
placas de antiguas lesiones. La erupcién ocupa
una gran parte de la superficie del tronco y raiz
de extremidades y son fuertemente pruriginosas
(fig. 1).

Exploraciones complementarias

Biopsia cutanea: se realiza una biopsia punch
de las lesiones en espalda. En dicha pieza se
observa hiperqueratosis ortoqueratosica que des-

cansa sobre un epitelio, en general adelgazado,
gue no muestra atipia citoldgica ni arquitectural,
ni tampoco hipergranulosis y en el que si se obser-
van ocasionales cuerpos apoptoéticos (cuerpos de
Civatte). A nivel de la dermis papilar llama la aten-
cién un moderado infiltrado inflamatorio de tipo
cronico linfocitario que se dispone focalmente en
banda, oscureciendo la unién dermoepidérmica
y ocasionando dermatitis de interfase de inconti-
nencia pigmentaria. Dicho infiltrado inflamatorio
asimismo se dispone alrededor de los vasos del
plexo vascular superficial, sin otro tipo de hallazgo
significativo (fig. 2).

Pruebas del parche: se realizan pruebas epi-
cutaneas con ciprofloxacino al 10% vy al 25% en
vaselina, y los resultados son negativos a las 48 y
a las 96 horas.

Hemograma y perfiles bioquimicos: dentro
de pardametros normales.

Diagnastico

Erupcion liquenoide secundaria a ciprofloxa-
cino.

Tratamiento

Metilprednisolona aceponato 0,1% en crema
una vez al dia durante 20 dias. Ebastina compri-
midos cada 12 horas.
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Figura 1 Erupcién eritematoviolacea, confluente,
de predominio en tronco y raiz de miembros. A
mayor aumento se observa que las lesiones no son
descamativas, curan con hiperpigmentacién residual
y no presentan estrias blanquecinas en su superficie.

Evolucion

Las lesiones se resuelven lentamente dejando
zonas de hiperpigmentacién postinflamatoria.

Comentario

La reaccién liquenoide a farmacos es uno de
los patrones clasicos de presentacién de la res-
puesta a farmacos, virus y alérgenos de contacto.
Por lo general, existe un periodo de latencia de
algunos meses desde la introduccion del farmaco
ala aparicién de la erupcién cutanea. Los periodos
de latencia varfan ampliamente de un farmaco a
otro, debido a su estructura quimica, su dosis o la
administracion previa'.
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Figura 2 Biopsia de lesion cutanea (HE x10):
infiltrado inflamatorio predominantemente
linfocitario dispuesto en dermis superior. Se
observan cuerpos apoptoticos y degeneracion
vacuolar de la capa basal.

El diagndstico diferencial de esta patologia debe
realizarse ademas de con el lupus eritematoso, la
enfermedad injerto contra huésped liquenoide y
la sifilis secundaria, entre otros siempre hay que
excluir el liquen plano. El liquen plano presenta
como caracteristicas claramente distintivas una
localizacion en zonas de flexion de extremidades
y en genitales y drea presacra, y se presenta como
papulas poligonales, violaceas, con superficie lisa
y brillante recubierta de estrias blanquecinas (de
Wickham). En el caso de las reacciones liquenoides
a farmacos se observa una mayor diseminacion,
de predominio troncular y las estrias de Wickham
estan ausentes?. La histopatologia puede mostrar-
nos la presencia de eosinéfilos tisulares (como en
toda reaccion adversa a farmacos), células plasma-
ticas en el infiltrado celular y paraqueratosis focal,
si bien son, en la mayoria de casos, superponibles
entre las dos entidades®.

1 Halevy S, Shai A. Lichenoid drug eruptin. J Am Acad Dermatol 1993; 29:249-55
2 Brauer J, Votava HJ, Meehan S, Soter N. Lichenoid drug eruption. Dermatol Online J 2009; 15 (8):13
3 Oliver GF, Winkelman RK, Muller SA. Lichenoid Dermatitis: A clinicopathologic and inmunopathologic review of sixty-two

cases. J Am Acad Dermatol 1989; 21:284-92



Javier Galve Ramo

Placas faciales infiltradas
y pigmentadas

Autores: Karem Ortiz Ibafez, Salvador Villablanca Spinetto,

Supervisor: Merce Alsina Gibert

Centro: Hospital Clinic de Barcelona

Anamnesis

Varén de 62 afios, sin alergias conocidas y con
antecedentes personales de poliposis nasal tra-
tado mediante polipectomia en 2001, neoplasia
de prostata tratado mediante cirugia y radiotera-
pia en 2005, que en momento de visita se encon-
traba libre de enfermedad.

Diagnosticado 3 meses antes de herpes zoster
facial con afectacion de las ramas | y Il del nervio
trigémino izquierdo por presentar en regién tempo-
ral y frente placas eritematosas sin vesiculas, acom-
pafiadas de sensacién urente persistente y pareste-
sias. Tratado en Atencién Primaria con famciclovir
500 mg/8 h durante 7 dias en dos ocasiones en el
periodo de un mes, sin mejoria de la sintomatologia.
Referfa ademas pigmentacion progresiva en hemi-
cara izquierda, por lo que se derivo a nuestro servi-
cio. Negaba antecedentes de contactos con plantas
0 uso de colonias nuevas, aunque sf referia fotoex-
posicién solar diaria y tratamiento con amoxicilina-
acido clavulanico por cuadro de infeccion urinaria
2 semanas antes del inicio de las lesiones faciales.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica presentaba placas infiltra-
das eritematosas con discreta descamacion lami-
nar y pigmentacion reticulada en zona temporal,
frente, mejilla y zona mandibular izquierdas (fig. 1).
No se palpaban adenopatias locoregionales.

Exploraciones complementarias

Se realizd una biopsia de la regién facial y
estudio de pruebas de alergias epicutaneas con la

bateria estandar europea y las baterias de antibié-
ticos y fragancias (Sugelabor®, Barcelona-Espana).

En la biopsia de la regién facial se observaba
una epidermis discretamente hiperplasica con
focos de paraqueratosis y una marcada exocitosis
de linfocitos pequefos, algunos de nucleo irregu-
lar y con tendencia a conformar grupos (imagenes
sugestivas de microabcesos de Pautrier) asociados
a cambios espongiéticos leves y queratinocitos
necroticos aislados. En dermis superficial y media
se observaba un moderado infiltrado linfoide de
localizacién perivascular y perianexial, constituido
por células de tamafo pequefio, la mayorfa sin
alteraciones nucleares. Adicionalmente se evi-
denciaban ocasionales melanéfagos. El estudio
inmunohistoquimico realizado puso de manifiesto
que el infiltrado linfoide expresaba marcadores T
(CD3, CD2, CD5 y CD7+) con coexpresion mayo-
ritaria de CD4 (fig. 2).

Las pruebas epicutaneas fueron positivas para
la mezcla de fragancias | y Il en la lectura a las 48 h
y 96 h (++) y para neomicina a las 96 h (++). Pos-
teriormente se realizd una prueba epicutanea con
la fragancia de uso personal del paciente (Brisa
agua de colonia® que también fue positiva a las
96 h (++). Para completar el estudio se realiz6 una
Ultima prueba epicutanea con la mezcla de fra-
gancias | que resultd positiva para geraniol y para
la mezcla de fragancias Il (que incluye alfa-hexil-
cinaldheido, citral, citronelol, farnesol, cumarina
y Lyral® diluidos en petrolato), a las 48 h 'y 96 h
(++) en ambos casos. Para descartar fotoalergia
se realizaron fotoparches obteniéndose el mismo
resultado positivo tanto para los alérgenos irradia-
dos como los no irradiados.
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Figura 1a Placas infiltradas, levemente desca-
mativas con hiperpigmentacién reticulada en mejilla
y zona mandibular izquierdas.

Figura 1b  Placa supraciliar izquierda similar

a las anteriores.

Figura 2 Infiltrados linfoides perivasculares en
dermis superficial y media con marcada tendencia
al epidermotropismo (hematoxilina-eosina, x10).

En el recuadro se observan linfocitos con nucleos
irregulares intraepidérmicos y tendencia a confluir
formando pseudoabcesos de Pautrier (hematoxilina-
eosina, x60)
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Diagnastico

Dermatitis de contacto alérgica linfomatoide y
pigmentada.

Tratamiento y evolucion

El paciente fue tratado con corticoterapia
topica (betametasona 17-valerato) cada 12 horas
durante 10 dias, y se le recomend6 suspender la
aplicacion de fragancias. En un control al mes se
comprobo6 la resoluciéon completa de la inflama-
ciény una franca disminucién de la pigmentacion.

Comentario

La dermatitis de contacto alérgica es un motivo
de consulta frecuente en dermatologia. Se estima
que entre el 15% y el 20% de la poblaciéon occi-
dental es alérgica a uno o mas productos quimi-
cos'. Entre los alérgenos que con mayor frecuen-
cia causan reacciones cutaneas se encuentran los
compuestos quimicos de las fragancias. En raras
ocasiones, la dermatitis de contacto se puede
presentar como placas linfomatoides, con una
histologia sugestiva de micosis fungoide?, como
en los casos inducidos por metales (oro y niquel),
amalgamas dentales, p-fenilendiamina, isopropil-
difenilendiamina?3, entre otros. No hemos hallado
descripciones similares causadas por el geraniol ni
por la mezcla de fragancias Il, como es nuestro
caso. Las fragancias también pueden producir una
hiperpigmentacién precediendo o coexistiendo
con la dermatitis, principalmente en mejillas,
denominada dermatitis de contacto pigmentada
o melanosis de Riehl*®. Las pruebas epicutaneas
realizadas sugerfan mas una dermatitis de con-
tacto alérgica que una fotoalergia. En conclusién,
presentamos el caso clinico de un paciente con
diagnéstico de dermatitis de contacto alérgica
con clinica e histologia de reaccién linfomatoide
y pigmentada.

Nielsen NH, Linneberg A, Menne T, Madsen F, Frolund L, et al. Allergic contact sensitization in an adult Danish population:

two cross-sectional surveys eight years apart (the Copenhagen Allergy Study). Acta Derm Venereol. 2001; 81: 31-34.
2 Orbaneja JG, Diez LI, Lozano JL, Salazar LC. Lymphomatoid contact dermatitis: a syndrome produced by epicutaneous
hypersensitivity with clinical feactures and histopathologic picture similar to that of mycosis fungoides. Contact Dermati-

tis. 1976; 2: 139-143.

3 Martinez-Moran C, Sanz-Mufoz C, Morales-Callaghan AM, Garrido-Rios AA, Torrero V, Miranda-Romero A. Lymphoma-

toid contact dermatitis. Contact dermatitis. 2009; 60: 53-55.

4 Serrano G, Pujol C, Cuadra J, Gallo S, Aliaga A. Riehl’s melanosis: pigmented contact dermatitis caused by fragances. J

Am Acad Dermatol. 1989; 21: 1057-1060.

5 Trattner A, Hodak E, David M. Screening patch test for pigmented contact dermatitis in Israel. Contact Dermatitis. 1999;

40: 155-157.



Erupcion eritematoampollosa
en brazosy cuello

Autores: Pilar Soro Martinez, Maria de la Paloma Arribas Granados,
Nuria Latorre Martinez

Supervisor: Juan Francisco Silvestre Salvador

Centro: Hospital General Universitario de Alicante

Anamnesis

Varén de 55 anos que acudié a consulta en
junio de 2011 por una erupciéon cutdnea prurigi-
nosa en brazos y cuello de 2 dias de evolucién,
referia sensacién pruriginosa y quemazén. Referia
gue un ano antes presentd lesiones similares en
dorso de ambas manos. Trabajaba en hosteleria 'y
negaba aplicacion de ninguna sustancia tépica ni
ingestion de ningun tipo de farmaco.

Exploracion fisica

Presentaba eritema, edema y ampollas tensas
de contenido claro en cara posterior del cuello y
ambos brazos, con limites bien definidos y respe-
tando las zonas de piel no fotoexpuestas (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Dada la distribucién artefacta de las lesiones se
sospechd que se tratara de un eccema de con-
tacto fotalérgico, y se cit6 al paciente para la
realizaciéon de pruebas epicutédneas. Realizamos
fotoparche con bateria estandar del Grupo Espa-
fiol de Fotobiologia y baterfa de fotoprotectores
(Marti Tor®, Barcelona). Se objetivé positividad en
los dias 4y 7 para ketoprofeno + UVA, fenofibrato
+ UVA, octocrileno + UVA y metileno bis-benzo-
triazoliltetrametilbutilfenol (Tinosorb® M) con y sin
UVA (fig. 2). Posteriormente el paciente record6

haber usado Extraplus® gel por dolores muscula-
res y Nenuco® protector solar bebés 50 para ir a
la playa; pudimos establecer relevancia presente
para ketoprofeno y octocrileno respectivamente.
Para Tinosorb® M no se pudo establecer rele-
vancia y la positividad a fenofibrato se considero
como reaccién cruzada.

Diagnastico

Eccema de contacto fotoalérgico por ketopro-
feno y octocrileno.

Tratamiento y evolucion

Se prescribié una pauta descendente de pred-
nisona oral (0,5 mg/kg/dia) y metilprednisolona
aceponato tépico, con resolucidon completa de
las ampollas y la inflamacién. Tras el diagnéstico
se indic6 al paciente que evitara todos aquellos
productos que contienen los alérgenos a los que
mostrd positividad en las pruebas epicutaneas. No
ha vuelto a presentar lesiones eccematosas.

Comentario

La dermatitis de contacto por fotoprotectores
es muy poco frecuente, si tenemos en cuenta su
uso generalizado en la poblacion. Octocrileno es
un filtro solar quimico, perteneciente a la familia
de los cinamatos, que tiene su espectro de accién
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Figura1 Eritema, edema y ampollas en dorso
de brazo, limite artefacto bien definido. Respeta piel
no fotoexpuesta.

frente UVB y UVA de longitud de onda corta. Se
han descrito numerosos casos de dermatitis de
contacto alérgica por octocrileno’? desde su intro-
ducciéon como fotoprotector hace 12 anos. Se ha
observado que en nifos produce con mas fre-
cuencia eccema alérgico, mientras que en adultos
es mas frecuente el eccema fotoalérgico. Ademas,
en adultos, se asocia a menudo con historia previa
de fotoalergia a ketoprofeno®“.

Es habitual que los pacientes con dermatitis
de contacto alérgica o fotoalérgica a ketoprofeno
muestren sensibilizacién concomitante a otras
sustancias. Algunas de ellas, como el fenofibrato
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Figura 2 Fotoparche positivo a los 7 dias
para octocrileno + UVA, Tinosorb® M + UVA,
ketoprofeno + UVA, fenofibrato +UVA.

o el alcohol cindmico, tienen una estructura simi-
lar al ketoprofeno, por lo que la reaccion con-
comitante se debe a una reaccién cruzada; sin
embargo, otras sustancias como el fenticlor, la
benzofenona 10 o el octocrileno son estructural-
mente diferentes al ketoprofeno, y el mecanismo
por el que aparecen reacciones alérgicas simulta-
neas a las mismas es desconocido®.

Como conclusion, dado el nimero creciente de
casos de cosensibilizacion, deberiamos recomen-
dar a los pacientes con dermatitis de contacto
fotoalérgica por ketoprofeno que evitaran foto-
protectores que contengan octocrileno.

1 Madan V, Beck MH. Contact allergy from octocrylene in sunscreen with recurrence from passive transfer of a cosmetic.

Contact Dermatitis. 2005; 53 (4): 241-242.

2 Delplace D, Blondeel A. Octocrylene: really non allergenic? Contact Dermatitis. 2006; 54 (5): 295.
3 Avenel-AudranM, Dutartre H, Goossens A et al. Octocrylene, an emerging photoallergen. Arch Dermatol 2010; 146:

753-757.

4 Karlsson |, Broecke KV, Martensson J, Goossens A, Bérje A. Clinical and experimental studies of octocrylene’s allergenic

potency. Contact Dermatitis. 2011; 64: 343-352.

5 Foti C, Bonamonte D, Conserva A, et al. Allergic and photoallergic contact dermatitis from ketoprofen: evaluation of
cross-reactivities by a combination of photopatch testing and computerized conformational analysis. Curr Pharm Des.

2008; 14 (27): 2833-2839.



Eritema livedoide en
extremidades inferiores

Autores: Conrado Jorge Finnigan, Maria Rosa Perell6 Alzamora,
Irene Andrés Ramos

Supervisor: Juan Carlos Santos Duran

Centro: Hospital Clinico Universitario de Salamanca

Anamnesis

Mujer de 30 afos, fumadora activa, usuaria de
anticonceptivos orales, y que como Unico ante-
cedente personal destaca una rinoconjuntivitis
papilar.

Acude a consulta de Dermatologia por lesiones
cuténeas en extremidades inferiores de 6 meses de
evolucién, que ha tratado con hidrosmina oral sin
mejoria significativa. En cuanto a sus costumbres,
refiere que en los meses frios pasa varias horas al
dia cerca de una estufa. Por lo demas niega la exis-
tencia de cualquier otro antecedente o sintomato-
logia asociada a la aparicion de estas lesiones.

Exploracion fisica

En la exploraciéon fisica destaca la presencia
de unas lesiones livedoides eritematosas, hiper-
pigmentadas, con algun elemento papuloso,
localizadas en la zona lateral de muslo y pierna
izquierda, asi como en cara medial de muslo y
pierna derecha (fig. 1ay 1b).

Exploraciones complementarias

Se solicitaron los siguientes estudios: bioqui-
mica, proteinograma sérico, sistematico de orina,
sedimento urinario, niveles de complemento (C3
y C4), autoinmunidad ANA y ENA, hemostasia y
trombosis (incluyendo el anticoagulante IUpico),

estando los valores de todos ellos dentro de los
limites de la normalidad.

Ademas se realizd biopsia cutdnea (fig. 2),
que evidencié acantosis, hiperqueratosis y ati-
pia ligera, con nucleos de tamafio aumentado,
nucléolo prominente y discreta anisocariosis. Se
observaba buena maduracién en superficie. La
dermis superficial mostraba marcada dilatacion
vascular, extravasacion hematica y minimos fené-
menos de degeneracion elastotica.

Diagnadstico y diagndstico diferencial

Eritema ab igne livedoide. Las principales enti-
dades con las que habria que realizar el diagnos-
tico diferencial serian la livedo reticularis, cutis
marmorata y poiquiloderma®. Otras patologias en
las que cabrfa pensar al encontrar estas manifes-
taciones cutaneas serian la dermatomiositis, algu-
nos linfomas cutaneos y genodermatosis.

Tratamiento y evolucion

Como plan terapéutico a seguir se recomendd
a la paciente evitar la exposicion directa de las
zonas afectadas a fuentes de calor, mejorando de
forma importante el eritema, pero persistiendo
numerosas lesiones hiperpigmentadas para las
que se pauté una crema de hidroquinona al 4%.
La evolucién fue favorable con desaparicion de la
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Figura 1a Eritema reticular livedoide
en extremidades inferiores.
Figura 1b Detalle.

mayoria de las lesiones medio afio después. Pos-
teriormente fue dada de alta y se le recomend6
fotoproteccion.

Comentario

El eritema ab igne consiste en 4reas de eritema
reticular, hiperpigmentacion, telangiectasias e
hiperqueratosis en zonas expuestas. Aunque la
fisiopatologfa exacta no es del todo conocida el
factor etiologico principal es la exposicion repe-
tida o prolongada a una fuente de calor, aunque
por debajo del umbral de quemadura'.

La incidencia de este trastorno ha disminuido
en los ultimos anos con el empleo generalizado
de calefaccion central para la climatizacion de
los hogares, en lugar de las tradicionales estufas
o chimeneas'?4. No obstante, parece existir un
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Figura 2 Biopsia cutanea. Acantosis, hiper-
queratosis, atipia ligera y discreta anisocariosis.

repunte por el empleo de los ordenadores portati-
les colocados sobre los muslos'2.

La distribucion depende de la direccion de la
radiaciéon e interposicion de la ropa. Es tipica la
localizacién en extremidades inferiores afectando
la cara interna de una pierna y la externa de otra
por sentarse de lado frente a la fuente de calor,
como ocurria en nuestro caso. También la region
lumbosacra se puede ver afectada por la utiliza-
cion de mantas térmicas’>. En caso de exposicion
muy prolongada pueden aparecer lesiones simila-
res a la queratosis actinica que pueden evolucio-
nar incluso a carcinoma escamoso o carcinoma de
células de Merkel™4.

La principal medida terapéutica a tomar es el
cese de la exposicion a la fuente de calor o radia-
cion'™. También se han empleado el 5-fluoracilo y
la fototermolisis mediante laser?.

1 Naldi |, Berni A, et al. Erythema ab igne. Intern Emerg Med. 2011; 6: 175-176

2 Kuguktas M, Demirkesen C. Laptop-induced erythema ab igne. Clin Exp Dermatol. 2009; 35: 449-450
3 Dissemond J, Grabbe S. Erythema ab igne. Intern Med J. 2008; 38: 675

4 Tan S, Bertucci V. Erythema ab igne: an old condition new again. Can Med Assoc J. 2000; 162: 77-78



Denudacion cutaneo-mucosa
de rapida evolucion y alteracion
del estado general

Autores: Ignacio Rivera Fuertes, Raquel Conejero del Mazo,
Sonia de la Fuente Meira, Tamara Gracia Cazafna

Supervisor: Maria Antonia Concellén Dofate

Centro: Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza

Anamnesis

Mujer de 79 anos, alérgica a la penicilina, con
antecedentes de hipertensién arterial, dislipemia,
incontinencia urinaria y mastectomia bilateral por
carcinoma de mama hacia 5 afios. En tratamiento
habitual desde hacia tiempo con omeprazol, can-
desartan, nimodipino, pravastatina, tolterodina,
exemestano, celecoxib, venlafaxina y lorazepam.
Tras unos dias de un supuesto cuadro catarral,
comenz6 con lesiones cutdneas, motivo por el
gue acudié a Urgencias generales de otro cen-
tro. Allf fue diagnosticada de impétigo, y se ins-
tauré tratamiento a domicilio con moxifloxacino
(400 mg/dia), paracetamol si fiebre y un colirio de
tobramicina-dexametasona. 4 dias después, acu-
di6 a Urgencias de Dermatologia de nuestro hos-
pital. Habia empeorado y al entrar tenfa los ojos
cerrados, los labios muy irritados, y referfa intenso
malestar general, dolor ocular, dolor bucofaringeo
y disuria intensa.

Exploracion fisica

Maculas eritematosas que no blanquean a la
digitopresion, localizadas en tronco, cara, extre-
midades, incluyendo palmas y plantas. En extre-
midades y cara eran pequefas, aisladas, menos
numerosas, sin morfologia dianiforme. En tronco
eran mas grandes, confluentes, ocupando una
amplia extension en el térax y la espalda. Con un

suave deslizamiento del dedo sobre las lesiones
del tronco, la epidermis se desprendia facilmente,
dando paso a erosiones exudativas (fig. 1). La piel
sana no se denudaba. Tras una dolorosa apertura
ocular, se apreciaba hiperemia conjuntival bilate-
ral. Los labios estaban erosionados, asi como el
paladar (fig. 2).

Pruebas complementarias
Temperatura de 37,6 °C.

Diagnostico

Sindrome de Lyell (necrdlisis epidérmica toxica).

Tratamiento y evolucion

La paciente fue trasladada de forma urgente a
otro hospital para ingresar en la Unidad de Que-
mados mas proxima. Recibid tratamiento con
metilprednisolona, a dosis de 120 mg al dia, y
curas topicas, con recuperacion progresiva, que-
dando secuelas oculares que han precisado pos-
teriormente una queratoplastia. Se realizd6 una
biopsia cutanea durante su ingreso, que confirmé
el diagnostico de necrdlisis epidérmica. Se propuso
como etiologia la toma de celecoxib o venlafaxina,
gue fueron retirados.
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Figura 1

Méculas eritematopurpuricas irregulares
y confluentes en tronco, con denudacion
epidérmica. Lesiones mas pequenas en las manos.

Comentario

La necrdlisis epidérmica es una patologia infre-
cuente pero de alta mortalidad (20-25% de casos,
0 superior en ancianos)'. Puede ocurrir a cualquier
edad, aunque es mas frecuente a partir de la quinta
década de la vida, asi como en mujeres, pacientes
VIH positivos, pacientes oncolégicos y colagenopa-
tias como el lupus eritematoso?. El primer agente
etioldgico son los farmacos. Los hay de alto riesgo
como alopurinol, sulfamidas, antiepiléticos y AINE
tipo oxicam. Menor riesgo presentan AINE tipo
diclofenaco, aminopenicilinas, cefalosporinas, qui-
nolonas, ciclinas y macroélidos. En segundo lugar,
pero mucho menos frecuente, puede ser secunda-
ria a infecciones por Mycoplasma, virus e inmuniza-
ciones. Finalmente por trasplante de médula 6sea
y radioterapia asociada a toma de antiepilépticos.
En ocasiones es dificil averiguar si hay un farmaco
causal. La prueba del parche no es util (tan sélo
positiva en un minimo porcentaje de casos) y la
reexposicion al farmaco puede resultar letal, por lo
gue es inaceptable’.

Tras una latencia de 1-8 semanas, se inicia un
cuadro de sintomas generales con fiebre, cefaleay
mialgias. Al poco tiempo, bruscamente aparecen
manifestaciones cutdneas, mucosas y/o sistémicas
de rapida progresion.

El compromiso cuténeo se caracteriza por un
exantema macular purpurico de extensién centri-

Figura2 Compromiso mucoso: denudacion
conjuntival, labial y palatina.

fuga, con coalescencia progresiva hasta hacerse
casi difuso. Hay denudacién a nivel lesional®. Con
frecuencia alguna lesion dianiforme atipica de
centro oscuro. Unicamente en funcion del por-
centaje de superficie cutanea desprendida o des-
prendible, la necrolisis epidérmica se clasifica en
sindrome de Stevens-Johnson (< 10%), sindrome
de Lyell, también llamado necrdlisis epidérmica
téxica (> 30%), o bien superposicién entre ambos
(10-30%)?.

El compromiso mucoso precede o sucede al
exantema. A nivel oral eritema, erosiones, pseu-
domembranas y costras. A nivel ocular hiperemia,
fotofobia, epifora, sinequias, alopecia de pesta-
fias, Ulceras corneales, uveitis anterior y conjunti-
vitis purulenta. En mucosa genital puede aparecer
eritema, flictenas y erosiones, tanto a nivel uretral
como en semimucosa vulvovaginal y balanopre-
pucial®.

En cuanto a manifestaciones sistémicas, ade-
mas de los sintomas generales podemos encon-
trar afectacion pulmonar (25% de casos) con
disnea, expectoraciéon, hipoxemia, hemoptisis,
cilindros mucosos bronquiales e incluso un cuadro
intersticial. Mas infrecuente es la afectacion diges-
tiva con denudacion esofagica, diarrea, melenas
o perforacién. Asi como la afectacion del sistema
urinario a cualquier nivel.

En cuanto a la dermatopatologia, inicialmente
escasos queratinocitos apoptoticos suprabasales,
gue progresan a necrosis de todo el epitelio y
desprendimiento subepidérmico. Infiltrado mono-
nuclear en dermis papilar, linfohistiocitario, con
algun eosindfilo, e inmunofluorescencia directa
negativa’.

Segun la gravedad se pueden afadir otros da-
tos analiticos como desequilibrio 4cido-base, des-
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equilibrio electrolitico, hipoproteinemia, hipoalbu-
minemia, insuficiencia renal, anemia, leucopenia,
trombopenia, elevacién de transaminasas y ami-
lasa salival, hiperglucemia'. Diversos indices como
SCORTEN valoran la gravedad en términos de
mortalidad.

La complicacién mas grave es la sepsis, que es
la causa principal de muerte. Secuelas frecuen-
tes son las sinequias en mucosas. Puede haber
hipo- o hiperpigmentacién, cicatrices y distro-
fia ungueal.

La necrdlisis epidérmica evoluciona rapido y en
su gravedad no influyen el tipo ni dosis de far-
maco. El despegamiento dura alrededor de una
semana, Yy la reepitelizacion, que es la fase de las
complicaciones fatales, varias semanas®.

El tratamiento es basicamente sintomatico y de
soporte a base de liquidos y nutricién parenteral.
Hay que retirar precozmente el farmaco sospe-
choso?®. Manipulaciéon aséptica y cuidadosa. Cul-
tivos de piel, sangre y orina periédicos. No esta
indicada la antibioterapia profilactica pero si la
anticoagulacién profilactica durante el ingreso. El
desbridamiento no debe ser agresivo. La revisiéon
oftalmoldgica estrecha es fundamental.

El uso de corticoides sistémicos es controver-
tido. Frenan la progresiéon en fase temprana pero
elevan el tiempo de cicatrizacién, las hemorragias
digestivas, el riesgo de sepsis y, por tanto, la mor-
talidad'. A pesar de ello, se suelen utilizar en la
mayoria de las ocasiones.

Respecto a inmunoglobulina intravenosa, ci-
closporina A, plasmaféresis o hemodialisis, se han
mostrado efectivos, pero faltan estudios de evi-
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dencia. Ha habido algun caso aislado exitoso con
farmacos anti-TNF.

Pese a que el diagndstico es clinico, dada la
gravedad del proceso es aconsejable la realizacion
de biopsia para completar el estudio.

El paciente debe ser hospitalizado vy, segun
el caso, derivado a una unidad especializada en
Quemados o UCL. Y, por tanto, el manejo es mul-
tidisciplinar: dermatologia, oftalmologia, cirugia
plastica, etc.?

Por ultimo, como diagndstico diferencial se
encuentran el eritema multiforme, sindrome de la
piel escaldada estafilocécica (lactantes), purpura
fulminante o coagulaciéon intravascular disemi-
nada, quemadura térmica, quemadura quimica
por contacto o ingestion, fototoxicidad, exantema
fijo medicamentoso multiple y pustulosis exante-
matica aguda generalizada.

Particularmente el eritema multiforme se tien-
de a confundir con frecuencia?. Pese a que en su
forma mayor puede haber alteraciéon del estado
general y lesiones mucosas, a diferencia de la
necrélisis, en el eritema multiforme las lesiones
son generalmente maculopépulas dianiformes
tipicas, y algunas urticariformes, de progresion
centripeta (inicio acral), sin denudacién. La causa
principal son infecciones (herpes simple, Myco-
plasma pneumoniae, etc.) y, menos frecuente-
mente, los farmacos.

Presentamos un caso tipico y florido de sin-
drome de Lyell. Debemos tener en cuenta que
es una de las urgencias dermatoldgicas que todo
médico debe conocer por su rapida progresion y
su alta tasa de morbimortalidad®.

1 Laguna C; Martin B; Torrijos A; Garcia-Melgares ML; Febrer I. Sindrome de Stevens-Johnson y necrdlisis epidérmica téxica:
experiencia clinica y revision de la literatura especializada. Actas Dermosifiliogr. 2006;97:177-85.
2 Breathnach SM. Erythema Multiforme, Stevens—Johnson Syndrome and Toxic Epidermal Necrolysis. In Rook’s Textbook of

Dermatology, 8th edition 2010. p.76.1-76.22.

3 Worswick S, Cotliar J. Dermatol Ther. Stevens-Johnson syndrome and toxic epidermal necrolysis: a review of treatment

options. 2011 Mar-Apr;24(2):207-18.

4 Usatine RP, Sandy N. Dermatologic emergencies. Am Fam Physician. 2010 Oct 1;82(7):773-80.
5 Lissia M, Mulas P, Bulla A, Rubino C. Toxic epidermal necrolysis (Lyell's disease). Burns. 2010 Mar;36(2):152-63.



Macula eritematosa en flanco
derecho y ulcera en flanco
izquierdo en una paciente en

tratamiento con interferon o-2b

Autores: Jorge Alonso Suéarez Pérez, Paula Martin Cuevas,
Modesto Martin Gonzalez, Blanca Moyano Almagro

Supervisor: Enrique Herrera Acosta

Centro: Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Malaga

Anamnesis

Mujer de 49 anos, con antecedente de melanoma
en mama derecha estadio lll, tras realizacién de gan-
glio centinela y linfadenectomia axilar derecha inicié
tratamiento con interferén a-2b. A los 2 meses de
iniciar el tratamiento presenté una macula eritema-
tosa con aumento de tamafio progresivo. A la vez
en flanco izquierdo referia una Ulcera que habia
aumentado de tamano de forma constante durante
2 semanas, muy dolorosa, que le impedia realizar
sus actividades diarias. Ambas zonas correspondian
al punto de inyeccién del interferon o-2b. No referia
antecedente traumatico en la zona.

Exploracion fisica

A la exploracion la paciente presentaba en
flanco derecho una macula eritematosa no infil-
trada de bordes mal definidos sin aumento de tem-
peratura respecto a la piel circundante. En flanco
izquierdo presentaba una Ulcera de 40 x 20 mm,
dolorosa a la palpacién con los bordes eritema-
tosos infiltrados y una escara necrética en parte
del fondo.

Pruebas complementarias

Analitica: sin alteraciones salvo en estudio de
coagulacion, en que se detectd mutacion del fac-
tor Il (gen de protrombina 20210).

Cultivo ulcera flanco izquierdo: positivo para
Enterobacter cloacae sensible a ciprofloxacino.

Biopsia cutanea flanco derecho: se observa
ligero edema en dermis con importante depdsito
de mucina. Infiltrado linfocitario perivascular y
perianexial.

Biopsia cutanea flanco izquierdo: se observa
necrosis que afecta a hipodermis. También se ob-
serva necrosis de conductos acrosiringios.

Diagnadstico

Respecto a la lesion del flanco derecho con-
cluimos el diagnéstico como mucinosis secunda-
ria o reaccion tipo lupus-like por interferon o-2b.
Respecto al flanco izquierdo la calificamos como
necrosis cutanea por interferon a-2b.

Tratamiento y evolucion

De manera conjunta con el Servicio de Onco-
logia se decidié suspender el interferén a-2b.
Se iniciaron curas locales con desbridamientos
quirtrgicos periodicos, apositos hidrocoloides,
analgésicos via oral y ciprofloxacino 500 mg cada
12 horas durante 7 dfas. A los 5 meses de trata-
miento se ha conseguido un cierre por segunda
intencion de la Ulcera del flanco izquierdo. La
lesién del flanco derecho desaparecié al mes de
la suspension del interferon a-2b.
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Figura 1

La figura de la derecha corresponde al
flanco derecho de la paciente donde se observa
una macula eritematosa de bordes mal definidos.
La figura de la izquierda corresponde al flanco
izquierdo de la paciente, donde se aprecia una
Ulcera de 40 x 20 mm con bordes eritematosos

y en el fondo algunas escaras necréticas.

Discusion

El tratamiento adyuvante con interferén en
pacientes con melanoma cutaneo lo realizamos
desde hace anos de forma habitual en enfermos
con afectaciéon ganglionar. La reaccion adversa
maés frecuente es la aparicion de un cuadro pseu-
dogripal con fiebre, cansancio, mialgias, artral-
gias, etc. Los efectos adversos cutaneos solo apa-
recen en el 5-12% de los pacientes en forma de
eritema, reactivacion de herpes labial o necrosis
cutanea. En este caso observamos dos reacciones
cutaneas diferentes. La del flanco derecho corres-
ponde a una mucinosis secundaria o lupus-like y
su etiologia parece relacionada con el aumento
del factor de crecimiento B1 producido por el
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Figura 2 Punch 4 mm, hematoxilina-eosina, se
aprecia un edema dérmico con gran cantidad de
mucina. Puede verse un infiltrado inflamatorio
linfocitico perivascular y perianexial.

interferon, lo que lleva a una mayor produccién
de mucina por los fibroblastos dérmicos.

La necrosis cutdnea es una reaccion cutanea
poco frecuente. Existen varios mecanismos etio-
l6gicos descritos. En nuestro caso el méas plausible
serfa la combinacion del efecto procoagulante del
interferon con el estado protromboético detectado
en la paciente (mutacién del gen de la protrom-
bina 20210). En algunos articulos publicados pre-
viamente advierten que los pacientes con estados
protrombaéticos no son subsidiarios de tratamiento
con interferén. No obstante, actualmente no esta
indicado realizar estudios de coagulacién a pacien-
tes que van a iniciar terapia con este inmunomo-
dulador.

1 Benito-Ledn J, Borbujo J, Cortes L. Cutaneous mucinosis complicating interferén beta-1b therapy. Eur Neurol 2002;

47:123-124.

2 Aguilar-Garcia G, Serrano-Falcon C, Serrano-Falcon M et al. Necrosis cutanea por interferén alfa en paciente con mela-

noma. Actas Dermosifiliogr. 2006;97(8):539-42

3 Oeda E, Shinohara K. Cutaneous necrosis caused by injection of alpha-interferon in a patient with chronic myelogeneous

leukaemia. Am J Hematol. 1993;44:213-4.

4 Sickler JB, Simmons RA, Cobb DK, Sherman KE. Cutaneous necrosis associated with interferon alpha-2b. Am J Gastroen-

terol. 1998;93:463-4.



Lesiones deprimidas
simétricas en muslos y gluteos

Autores: Maria José Concha Garzén, Raquel Navarro Tejedor,

Guillermo Enrigue Solano-Lépez Morel, Mar Llamas Velasco

Centro: Hospital Universitario de La Princesa, Madrid

Anamnesis

Mujer de 41 afios, con antecedentes de escle-
rosis multiple remitente recurrente (EMRR), diag-
nosticada hace 11 afos y en tratamiento desde
hacia 6 anos con Copaxone® (acetato de glatira-
mero) 20 mg s.c./dia, que se autoinyectaba en seis
localizaciones de forma alternada (ambos brazos,
gluteos y muslos). Consulté por haberse notado
simultaneamente, hacia 2 meses, un area depri-
mida, asintomatica, localizada simétricamente en
ambos muslos. Estas lesiones no se precedieron
de dolor, eritema o induracion local.

Exploracion fisica

En tercio medio de la cara anterior de ambos
muslos se observé un drea de unos 5 cm de dia-
metro, deprimida, de margenes mal delimitados,
de superficie lisa y con coloracién y consistencia
normal (fig. 1). En la regién central de ambos
gluteos presentaba lesiones similares. Ambas
localizaciones coincidian con zonas de inyeccién
del tratamiento.

Pruebas complementarias

Analitica: sin alteraciones significativas.

Ecografia de partes blandas: hallazgos com-
patibles con atrofia, cambios fibréticos o inflama-
torios en el tejido graso subcutaneo.

Biopsia profunda de paniculo adiposo de
muslo: discreta paniculitis de tipo mixto sin carac-
teristicas de especificidad (fig. 2).

Diagnastico

Lipoatrofia localizada secundaria a acetato de gla-
tirdmero (AG).

Tratamiento y evolucion

Tras explicar a la paciente la benignidad del
proceso, y su posible relacion con las inyecciones,
se le recomendd aumentar el numero de zonas
donde inyectar el farmaco, dado que en su ficha
técnica se recomienda distanciar las inyecciones
en una misma zona al menos una semana. Ade-
mas se le recordo la importancia de dejar el medi-
camento a temperatura ambiente 20 minutos
antes de inyectarlo.

Comentarios

El AG es un inmunomodulador, formado por
una mezcla de polipéptidos sintéticos con una
estructura similar a la de la mielina, capaz de dis-
minuir en un 30% el nimero de brotes y la dis-
capacidad de los pacientes con EMRR'. Se postula
que su accion es debida a un cambio en la res-
puesta inmune de linfocitos de Th1 a Th2, estimu-
lando con ello la liberacion de citoquinas antiinfla-
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En tercios medios de ambos muslos,
se aprecia area deprimida mal delimitada, sin
alteraciones cutaneas asociadas.

Figura 1

matorias e induciéndose un efecto neuroprotector
en el area perilesional?3. A nivel cutaneo, entre un
20 y un 60% de los pacientes presentan reaccio-
nes transitorias en el punto de inyeccion como eri-
tema, dolor, inflamacién e induracién*. También
se han descrito casos de sindrome de Nicolau o
embolia cutis medicamentosa®. Menos frecuen-
temente, se ha descrito una lipoatrofia localizada
gue serfa consecuencia de una paniculitis previa,
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-

.

Figura 2 Destaca la presencia parcheada

en el tejido celular subcuténeo de infiltrados
inflamatorios tanto lobulillares como septales.
Algunos septos se encuentran discretamente
engrosados.

de predominio lobulillar con granulomas lipo-
fagicos y foliculos linfoides en los septos y en la
interfase entre septo y lobulillo. Etiopatogénica-
mente el AG induciria una respuesta inflamatoria
local en el sitio de inyeccion causando un efecto
téxico directo en los adipocitos, seguido por una
reaccion de hipersensibilidad secundaria. La fibro-
sis septal y atrofia lobulillar posterior causarian la
lipoatrofia residual®.

1 Johnson KP, Brooks BR, Cohen JA, et al. Copolymer 1 reduces relapse rate and improves disability in relapsing-remitting
multiple sclerosis: results of a phase Il multicentre, double blind placebo controlled trial. Neurology 1995;45:1268.

2 Hohlfeld R, Kerschensteiner M, Stadelmann C, Lassmann H, Wekerle H. The neuroprotective effect of inflammation:
implications for the therapy of multiple sclerosis. J Neuroimmunol 2000;107:161-6.

3 Ball, N, Cowan, BJ, Moore, W, Hashimoto, S. Lobular panniculitis at the site of glatiramer acetate injections for the
treatment of relapsing-remitting multiple sclerosis. A report of 2 cases. J Cutan Pathol 2008; 35: 407-410.

4 Soares Almeida LM, Requena L, Kutzner H, Angulo J, de Sa J, Pignatelli J. Localized panniculitis secondary to subcuta-
neous glatiramer acetate injections for the treatment of multiple sclerosis: a clinicopathologic and immunohistochemical

study. J Am Acad Dermatol 2006;55:968.

5 Gaudez C, Regnier S, Aractingi S, Heinzlef O. Livedo-like dermatitis (Nicolauis syndrome) after injection of Copolymer-

1(Glatiramer acetate). Rev Neurol 2003;159:571-3.



Placas eritematosas
en escote y mejillas
de paciente oncoldgica

Autores: Maria Pilar Pérez Garcia, Tania Diaz Corpas, Josefa

Bernat Garcia

Supervisor: Almudena Mateu Puchades

Direccion: Hospital Universitario Doctor Peset, Valencia

Anamnesis

Mujer de 70 afios, con antecedentes persona-
les de nefrectomia por tuberculosis renal y ade-
nocarcinoma de sigma, de reciente diagnostico,
en tratamiento con capecitabina desde hacia
2 meses. Acudia remitida desde Oncologia a
nuestro servicio, para valoraciéon de lesiones pru-
riginosas en mejilla y escote (fig. 1) de 11 dfas de
evolucién, sin sintomatologia sistémica asociada.

La paciente referia que, desde hacia varios
anos, tras exposicion solar intensa, presentaba
papulas eritematosas, pruriginosas, que se auto-
limitaban en el tiempo.

Exploracion fisica

A la exploraciéon presentaba en escote y dorso
de manos lesiones a modo de placas eritemato-
sas, infiltradas al tacto, excoriadas en superficie,
no atroficas. Ademds se observaba en mejilla
derecha una placa eritematosa, de bordes bien
definidos, con centro queratdsico.

Exploraciones complementarias

Se solicité un estudio completo con hemo-
grama, bioguimica y autoinmunidad, con positivi-
dad para anticuerpos anti-Ro, estando el resto de
parametros dentro de la normalidad.

Se realizd una biopsia de la lesiones para estu-
dio histopatolégico que evidencié una dermatosis
liqguenoide, con infiltrado linfoide perivascular, e
incremento de mucina en dermis superficial y reti-
cular (fig. 2). La inmunofluorescencia directa fue
negativa para depdsitos de inmunoglobulinas y
complemento.

Diagnadstico

Lupus subagudo cutdneo inducido por capeci-
tabina.

Tratamiento y evolucion

Ademas de la suspension del tratamiento qui-
mioterapico, se inicié corticoterapia topica y foto-
proteccién, con resolucién completa.

En los controles sucesivos, la paciente no ha
presentado nuevos brotes de lesiones, pero los
anticuerpos anti-Ro permanecen positivos a titu-
los altos.

Comentario

La capecitabina es un derivado del 5-fluorura-
cilo (5-FU) que actualmente se emplea para el can-
cer metastasico de colon, mama y gastrico, siendo
la actividad selectiva en el tumor y la posibilidad
de administracion oral sus principales ventajas.
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Placas eritematosas, excoriadas
en superficie en escote y mejilla derecha.

Figura 1

Aunque infrecuente, con sélo tres casos en la
literatura, se ha descrito como efecto adverso el
lupus subagudo cutaneo inducido por la adminis-
traciéon de capecitabina.

A diferencia del LE sistémico inducido por far-
macos, en el que suele haber una positividad de
los anticuerpos ANA y antihistona, en la variante
medicamentosa del lupus eritematoso cutaneo
subagudo es infrecuente la positividad de éstos 'y
si, generalmente, de los anticuerpos anti-Ro/SSA.
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Figura 2 Dermatosis liquenoide con degeneracion
vacuolar de la basal e infiltrado linfocitico
perivascular y perianexial.

Existe cierta controversia sobre la fisiopatoge-
nia de esta entidad, ya que no esta claro si refleja
el desarrollo de autoanticuerpos patolégicos in-
ductores de una erupcion cutanea o si representa
la exacerbacion de una predisposicion subyacente.

Consideramos que es importante tener en
cuenta este efecto, al tratarse de un quimiotera-
pico en auge, pues ha demostrado una mejora
significativa de la supervivencia global, con un
perfil manejable de efectos adversos.

1 Weger W, Krénke B, Gerger A, Salmhofer W, Aberer E. Occurrence of subacute cutaneous lupus erythematosus after
treatment with fluorouracil and capecitabine. J Am Acad Dermatol. 2008;59:54-6.
2 Floristan U, Feltes E, Sendagorta M et al. Subacute cutaneous lupus erythematosus induced by capecitabine. Clin Exp

Dermatol 2009 Oct;34(7): €328-9.¢

3 Marzano AV, Vezzoli P, Crosti C. Drug-induced lupus: an update on its dermatologic aspects. Lupus. 2009 Oct;18(11):935-

40.



Placa estrellada en gluteo
tras la administracion de
medicacion intramuscular

Autores: Alejandro Martin Gorgojo, Maria Gavrilova,
Luis Gerardo Beteta Gorriti, Andrea Allende Garcia

Supervisor: Vicent Alonso Usero

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valencia

Anamnesis

Mujer de 31 afios que acudié a nuestro servi-
cio para valoracién urgente de una lesiéon cutanea
localizada en el gluteo derecho que la paciente
relacionaba con la inyecciéon, un mes antes y por
parte de su marido, de un vial de diclofenaco
intramuscular. Segun describia, en el momento
de la inyecciéon intramuscular experimenté una
intensa sensacion de dolor local con irradiaciéon
hacia la pierna vy, a las pocas horas, comenzd a
aparecer en la zona del gltteo una placa eritema-
tosa de forma y extension similares a la lesion por
la que consultaba (la paciente aport6 una foto en
la que se observaba este eritema, con unos bordes
estrellados caracteristicos) (fig. 1). Ante la apari-
cion de dicha lesion, y su evolucién progresiva
hacia una placa de aspecto necrético, la paciente
se autoadministréd antibidtico oral (amoxicilina-
acido clavulanico) y topico (con crema de &cido
fusidico) una semana antes de acudir a la con-
sulta de Dermatologia, sin modificacion del curso
de la lesion.

Como antecedentes personales, la paciente
presentaba: intolerancia al tramadol, episodios de
migraia desde la adolescencia (por los que oca-
sionalmente tenia que medicarse con analgésicos
por via parenteral), y diversos antecedentes qui-
rurgicos (amigdalectomia, extraccion de cordales,
exéresis de dos quistes ovaricos y cesarea).

Exploracion fisica

A la exploracién, se observaba, en el gluteo
derecho, una placa ulcerada, bien delimitada,
de bordes geograficos eritematosos, ocupada
en su practica totalidad por una costra negruzca
de aspecto necrotico, de 12 x 5,5 cm de tamafo
(fig. 2).

Exploraciones complementarias

Una vez finalizada la evaluacion clinica, y tras
fotografiar la lesién previo consentimiento de la
paciente, se solicitaron analisis sangufneos que
inclufan bioquimica, hemograma, coagulacion y
marcadores para valorar autoinmunidad, asi como
un cultivo microbiolégico del exudado de la herida.

Diagnadstico

Embolia cutis medicamentosa (ECM) o sin-
drome de Nicolau.

Tratamiento

En la primera visita se realizd una interconsulta
al Servicio de Cirugfa Plastica, donde se llevo a
cabo un desbridamiento quirtrgico del tejido des-
vitalizado y posterior cura con apoésito de plata.
La paciente acudié desde ese dia semanalmente
para la realizacién de curas y revisiones por parte
de dicho servicio.
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Figura 1

Fotografia aportada por la paciente,
de aproximadamente un mes antes de la evaluacién
inicial.

Evolucion

En la visita de control que realizd a nuestro ser-
vicio, se objetivo una buena evolucion clinica de la
paciente. El cultivo microbiolégico fue negativo.
Los resultados analiticos de la muestra obtenida
en la visita inicial mostraron Unicamente una ele-
vaciéon de la protefna C reactiva (21 mg/litro), sin
otras alteraciones en las determinaciones de bio-
guimica, hemograma y coagulacién, con marca-
dores de autoinmunidad negativos.

Discusion

La ECM se define como una necrosis aséptica
cutdnea y ocasionalmente muscular que ocurre en
el lugar de inyeccién de un farmaco por via intra-
muscular o subcutdnea (los mas frecuentemente
implicados son los antiinflamatorios no-esteroideos
por via intramuscular). Se trata de una complica-
cién poco frecuente de dichas formas de admi-
nistracién, con una patogenia aln no bien escla-
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Figura 2 Hallazgos clinicos en la primera
evaluacion.

recida. Una clara relacion temporal y espacial con
una inyeccion, la ausencia de patologia sistémica
o intervencionismo cardiovascular reciente, y una
clinica caracteristica (se inicia con un intenso dolor
en el punto de inyecciéon, acompafado de una pali-
dez local debida a un fenémeno de vasoespasmo
reflejo; se contintia con el desarrollo de una macula
eritematosa que, en unas 24 horas, se sigue de una
placa violacea de aspecto livedoide y forma estre-
llada, que evoluciona hacia una lesion hemorragica
y finalmente necrética —que de forma frecuente
involucra el musculo—, que termina delimitandose
en una o 2 semanas) obligan a pensar en el diag-
nostico de ECM. Su evolucioén sin tratamiento gene-
ralmente da lugar a una cicatriz atrofica al cabo de
meses, aunque puede tener un curso impredecible
con complicaciones graves. Se han propuesto mul-
tiples tratamientos, con resultados variables, pero
conviene destacar que lo mas importante es la pre-
vencion, limitando el uso de medicacion por estas
vias, y empleando una técnica de administracion
adecuada.

1 Kim KK. Nicolau syndrome in patient following diclofenac administration: a case report. Ann Dermatol 2011;23:501-3.
2 Martinez-Moran C, Espinosa-Lara P, Najera L, Romero-Maté A, Cérdoba S, Hernandez-Nunez A, Borbujo J. Embolia cutis
medicamentosa (sindrome de Nicolau) tras inyeccién de acetato de glatirdmero. Actas Dermosifiliogr 2011;102:742-4.

3 Guarneri C, Polimeni G. Nicolau syndrome following etanercept administration. Am J Clin Dermatol 2010;11:51-2.
4 Marangi GF, Gigliofiorito P, Toto V, Langella M, Pallara T, Persichetti P. Three cases of embolia cutis medicamentosa (Nico-

lauis syndrome). J Dermatol 2010;37:488-92.



Anamnesis

Paciente varén de 63 anos de raza blanca que
acude a nuestra consulta para control y segui-
miento tras extirpacion de tres carcinomas baso-
celulares durante el ultimo afo.

No presenta otros antecedentes médicos de
interés.

Como hallazgo incidental se descubre una pig-
mentacién ungueal en el primer dedo de ambas
manos que el paciente refiere que aparecid de
forma brusca hace 2 meses coincidiendo con la
temporada de recogida de nueces, en la que par-
ticipo.

No se observan otras lesiones ni muestra sinto-
matologia sistémica asociada.

Exploracion fisica

A la exploracién se aprecia una pigmentacion
ungueal consistente en varias lineas longitudi-
nales paralelas y marronaceas en el primer dedo
de ambas manos, respetando la cuticula y la piel
periungueal (signo de Hutchinson negativo) (fig. 1).

El estudio dermatoscopico evidencié un patrén
consistente en pigmentaciéon marrén de fondo
con lineas paralelas longitudinales marrones con
amplitud, pigmentacion y espaciado mas o menos
homogéneo, con signo de micro-Hutchinson nega-
tivo (fig. 2).

Pigmentacion ungueal

Autores: Andrea Allende Garcia, Luis Gerardo Beteta Gorriti,
Alejandro Martin Gorgojo, Miguel Rubio Fabra

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valencia

Exploraciones complementarias

Al presentar caracteristicas clinicas y derma-
toscopicas sugerentes de benignidad no se hizo
necesario el uso de pruebas diagndsticas comple-
mentarias mas agresivas.

Diagnastico

Pigmentacién ungueal por nueces (naftoqui-
nona).

Evolucion y tratamiento

El paciente no precis6 ningun tratamiento por
tratarse de lesiones benignas, autolimitadas y de
Unica repercusion estética.

Comentario

La melanoniquia es un signo consistente en
la pigmentacién marrén o negruzca del aparato
ungueal. Aunque su causa mas relevante es el
melanoma maligno, puede ser la forma de pre-
sentacion de multiples entidades como nevus
melanocitico, lentigo, pigmentacion racial, onico-
micosis pigmentada, enfermedad de Bowen pig-
mentada, hematoma subungueal, pigmentacién
inducida por farmacos y pigmentacion por agen-
tes exdgenos como en nuestro caso.
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Figura 1

La naftoquinona es un pigmento que se
encuentra presente en la cascara de la nuez.

La pigmentacién ungueal plantea un desafio
en la préactica clinica diaria, ya que no se encuen-
tra entre la patologia mas prevalente de nuestra
especialidad, motivo por el cual es importante
conocer sus posibles causas, mas especificamente
aquellas que se presentan en forma de melanoni-
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Figura 2

quia longitudinal. También es importante conocer
los diferentes patrones clinicos y dermatoscopi-
cos, ya que ayudan a relegar el uso de técnicas
diagnéstico-terapéuticas mas agresivas, como la
biopsia, Unicamente a los casos dificiles en los que
éstos no aporten los criterios suficientes para la
toma de decisiones.

1 Ronger S, Touzet S, Ligeron C et al. Dermoscopic examination of nail pigmentation. Arch Dermatol 2002; 138: 1327-33
2 Haneke E, Baran R. Longitudinal melanonychia. Dermatol Surg 2001; 27: 580-4

3 Malvehy J, Puig S. Principios de Dermatoscopia; 307-20
4 Rook’s Textbook of Dermatology; 65.1-57



Placa eritematosa
sobre tatuaje

Autores: Maria Dolores Fernandez Ballesteros, Miguel Lova

Navarro, Daniel Jesus Godoy Diaz

Supervisor: Silvestre Martinez Garcia

Centro: Complejo Hospitalario Carlos Haya, Malaga

Anamnesis

Paciente varon de 23 afos, sin anteceden-
tes personales de interés, remitido al Servicio de
Dermatologia por haber desarrollado una lesién
sobreelevada sobre un tatuaje situado en el tobillo
izquierdo y realizado un mes antes.

Exploracion

A la exploracién presentaba una placa eritema-
toviolacea, de superficie irregular y dura al tacto,
asintomatica (fig. 1a), la cual coincidia con la zona
del pigmento rojo, sin sobrepasarlo. No presen-
taba ningun otro sintoma asociado.

Exploraciones complementarias

Se realizé una biopsia punch de 4 mm, el estu-
dio histopatoldgico nos informé de la presencia
de un denso infiltrado linfocitario (perivascular e
intersticial) en dermis reticular superficial, con lin-
focitos de tamafio pequeno-mediano, con nucleo
redondeado y polilobulado sin atipias francas,
en presencia de macréfagos con pigmento rojo
(fig. 2ay 2b).

Se llevaron a cabo pruebas epicutaneas con
la bateria estandar GEIDAC (Grupo Espafiol en

Investigacién en Dermatitis y Alergia Cutanea),
gue fue negativa, asi como una bateria de metales
también negativa.

Diagnadstico

Reaccion pseudolinfomatosa sobre tatuaje.

Tratamiento

El tratamiento consistié en la aplicaciéon de pro-
pionato de clobetasol en pomada dos veces al dia.

Evolucion

La lesion desaparecié por completo tras 2 me-
ses de tratamiento (fig. 1b).

Comentario

Los efectos adversos cutaneos por tatuajes son
infrecuentes y se clasifican en: reacciones inflama-
torias agudas, que son previsibles por la agresion
cutdnea o retardada con diferentes patrones his-
tolégicos, fenémeno de Koebner, enfermedades
infecciosas, tumores benignos y malignos.

El pseudolinfoma es una reaccién inflamatoria
retardada que puede aparecer secundariamente a
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I

Figura 1a Placa eritematoviolacea antes del tratamiento.
Figura 1b  Placa eritematoviolacea después del tratamiento.

Figura 2a
sin atipias francas.

Infiltrado linfocitario en dermis reticular superficial, con linfocitos de tamano pequeno-mediano,

Figura 2b En presencia de macréfagos con pigmento rojo.

un tatuaje, la mayoria de las veces sobre el pig-
mento rojo (mercurio), aungue también se ha
descrito algin caso sobre otros pigmentos. Puede
aparecer meses o aflos después de realizarse el
tatuaje.

Dentro de las reacciones inflamatorias secun-
darias a un tatuaje, las retardadas ocurren sema-
nas e incluso afnos después de su realizacion y a
veces resulta dificil su clasificacién clinico-histo-
l6gica. El pigmento rojo es con el que mas reac-

ciones se han descrito. Las reacciones liguenoides
son las mas frecuentes, seguidas de lejos por las
reacciones pesudolinfomatosas, que aunque his-
tolégicamente puedan simular linfomas cutaneos
T o B, su comportamiento es benigno, y estan
compuestos por un infiltrado de linfocitos que
muestran policlonalidad, a diferencia de los ver-
daderos linfomas.

Ante una lesiéon de este tipo es importante el
estudio histoldgico y/o cultivo bacteriano.



Rash maculopapuloso asociado
a fallo multiorganico

Autores: Maria Genma Pérez Paredes, Luis Miguel Valladares

Narganes, Maria Mercedes Otero Rivas

Supervisor: Alicia Pérez Bustillo

Centro: Complejo Asistencial de Leén

Anamnesis

Varén de 44 afos que, tras realizacion de
dieta hiperproteica y pérdida de 16 kg de peso,
inicia tratamiento con alopurinol, por hiperurice-
mia. 3 semanas mas tarde comienza con fiebre,
tos, expectoracién purulenta y erupcion cuta-
nea maculopapulosa eritematosa, pruriginosa,
gue se inicia en tronco y raiz de miembros y se
extiende progresivamente al resto del cuerpo.
Ante este cuadro, su médico le pauta tratamiento
con amoxicilina-acido clavulanico, con posterior
empeoramiento del cuadro respiratorio, por lo
que acude al hospital.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica inicial destacaba la exis-
tencia de febricula, adenopatias laterocervicales
bilaterales, hepatoesplenomegalia y en la aus-
cultacién pulmonar se encontraron crepitantes
finos bilaterales. A nivel cutaneo, se observaba la
existencia de un exantema maculopapuloso erite-
matoso diseminado, con afectacion palmoplantar,
sin afectacién mucosa, que en algunas zonas se
hacia confluente, sin descamacién asociada y con
alguna pustula aislada a nivel suprapubico (fig. 1).

Exploraciones complementarias

En la analitica realizada destacaba la existencia
de leucocitosis 15.500/ul con un 10% de eosino-
filos, un aumento marcado de las transaminasas,

con GOT 1.095 UI/L (normal 0-37), GPT 1.240 UI/L
(normal 0-40), LDH 1.128 UI/L (normal 230-460),
bilirrubina total de 4,7 mg/100 (normal 0,1-1,2),
bilirrubina directa 3,2 mg/100 (normal 0,05-0,25),
PCR 123 (0-5) y procalcitonina 0,43 (< 0,05 ng/ml).
La gasometria mostraba insuficiencia respiratoria
hipoxémica aguda.

Se realiza serologia, en la que se incluye serolo-
gia de neumonia atipica, IUes, virus hepatotropos,
virus de Epstein-Barr IgG VCA, rubeola, saram-
pién, parvovirus B19, Brucella, Rickettsia, Toxo-
plasma y VIH, que fueron negativas. Se observo
una seroconversion, para el virus herpes simple
IgG (5.200), virus herpes simple 6 1gG (1/80), virus
herpes simple 7 1gG (1/128), virus herpes zoster
I9G (300 mlU/ml), citomegalovirus IgG 7.300 y en
el anti-antigeno nuclear del virus de Epstein-Barr
(1,95).

Autoinmunidad: anticuerpos antinucleares, an-
timusculo liso, antimitocondriales, anti-LKM, anti-
citoplasma, ADN nativo y ENA negativos.

La radiografia de térax mostraba un indice car-
diotoracico normal con aumento de ambos hilios
pulmonares, sin condensaciones pulmonares aso-
ciadas.

En la ecografia abdominal se objetiva una he-
patoesplenomegalia, y se ve moderada cantidad
de liquido perihepético, paracolico derecho y
periesplénico, junto con edema de pared en la
vesicula biliar.
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Figura 1a Erupciéon cutanea maculopapulosa
generalizada con tendencia a confluir.
Figura 1b Detalle de dichas lesiones.

La biopsia cutdnea mostraba, a nivel epidér-
mico, moderada espongiosis, con la presencia de
varias lesiones pustulosas intraepidérmicas. En la
dermis se aprecia moderado edema, con marcado
infiltrado inflamatorio, dispuesto alrededor del
plexo superficial, constituido por algunos histioci-
tos, ocasionales células plasmaticas, neutréfilos y
eosindfilos (fig. 2).

Diagnadstico

Sindrome de DRESS (Drug Rash with Eosino-
philia and Systemic Symptoms) inducido por alo-
purinol.

Tratamiento

Inicialmente se suspende el alopurinol y se inicia
tratamiento con corticoides sistémicos a una dosis
de 1 mg/kg/dia y desclorfeniramina 5 mg/8 h.

Evolucion

A pesar del tratamiento, continuaron aumen-
tando las transaminasas y se produjo una insu-
ficiencia respiratoria, junto con la aparicién de
signos y sintomas de insuficiencia cardiaca, aso-
ciado a un aumento de la CPK 1.683 (normal
38-190 UI/L), CP-MB122 (< 4% del total de CPK),

Figura 2 En la figura se observa espongiosis,
exocitosis y un marcado infiltrado inflamatorio.

troponina T 3,26 (normal < 0,1 ng/ml) y Pro-BNP
> 35.000 (normal 0,5-30 pg/ml), produciéndose
posteriormente una inestabilidad hemodinamica.
Con el diagnéstico de miocarditis con shock car-
diogénico secundario, ingresa en UCI, precisando
intubacion orotraqueal e inicio de dobutamina y
diuréticos. El ecocardiograma se informa como:
ventriculo izquierdo con funcién sistélica severa-
mente deprimida (FE < 10%), trastornos generali-
zados de la contractilidad segmentaria, insuficien-
cia mitral leve y minimo derrame pericardico.

Ante la persistencia de fiebre, se toman hemo-
cultivos, urocultivos y cultivo de exudado cuténeo,
que fueron positivos para Staphylococcus aureus
resistente a la meticilina, por lo que se inicia tra-
tamiento con daptomicina. Asimismo se realiza
una broncoscopia y lavado broncoalveolar donde
la PCR fue positiva para el virus de Epstein-Barr
y negativa para citomegalovirus, herpes simple 1
y 2, y varicela zoster.

Tras varios dias de tratamiento, se produce
una mejorfa progresiva del cuadro clinico, con
estabilizacién hemodinamica, ausencia de fiebre,
mejoria de la funcion respiratoria, extubandose
al paciente y suspendiendo inotrdpicos. También
disminuyeron progresivamente las transaminasas,
la eosinofilia, enzimas cardiacas y pro-BNP, asf
como normalizacion progresiva de la FE y el rash
cutaneo.
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Discusion

El sindrome de DRESS es una reaccién grave de
hipersensibilidad medicamentosa, caracterizada
por rash, fiebre, leucocitosis, eosinofilia, linfade-
nopatia y fracaso de uno o varios érganos' y su
pronostico depende del diagndstico precoz vy la
suspension del farmaco responsable. Para explicar
su patogenia se han postulado varias hipotesis:
desde la acumulacién de metabolitos dafinos, la
predisposicion genética de algunos pacientes a
este tipo de reacciones e incluso una hipogam-
maglobulinemia transitoria que conlleva la reac-
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tivaciéon de viral>. Con respecto a esto ultimo, los
virus que se reactivan con mas frecuencia son los
de la familia herpes?, por lo que siempre hay que
descartar su seroconversiéon, como en nuestro
caso. El alopurinol esta indicado en el tratamiento
de la hiperuricemia sintomatica. Sin embargo
Atzoriy cols.* encontraron que, en un 95% de los
casos, se prescribe de forma erronea en pacientes
con hiperuricemia asintomatica. Por ello debemos
revisar la prescripcién del alopurinol, dados sus
efectos adversos y potencial mortalidad, que en
el sindrome de DRESS puede alcanzar hasta un
26,7%".

1 T. Cooksley, J. Igbal, C. Robertson, J. Bright. DRESS Syndrome caused by allopurinol. Acute Medicine 2010; 9(3): 122-

123.

2 S.A.Walsh and D. Creamer. Drug reaction with eosinophilia and systemic symptoms (DRESS): a clinical update and review
of current thinking. Clinical and Experimental. S. Hassan, R. Wetz E. Zouein. Clinical and experimental dermatology 2010;

36, 6-11.

3 Allopurinol causing drug rash with eosinophilia and systemic symptoms syndrome: a challenging diagnosis. International

Journal of General Medicine 2011:4 789-792.

4 Cutaneos adverse drug reactions to allopurinol: 10 year observational survey of the dermatology department-cagliari
university (Italy). L. Atzori, A.L. Pinna, L. Mantovani, C. Ferreli, M. Pau, M. Mulargia, N. Aste. JEADV DOI: 10.1111/}.1468-

3083.2011.04313.

5 P.Cacoub, P. Musette, V. Descamps, O. Meyer, C. Speirs, L. Finzi, J. C. Roujeau. The DRESS Syndrome: A Literature Review.

The American Journal of Medicine 2011; 124, 588-597.



Maculas purpuricas en miembros
inferiores con crecimiento
proximal en paciente con

trastorno ansioso-depresivo

Autores: Eva Gutiérrez Paredes, Antonio Javier Gonzélez Rodriguez,
Zaira Pellicer Oliver, Rebeca Bella Navarro

Supervisor: Isabel Pinazo Canales

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valencia

Anamnesis

Hombre de 42 afnos que consultaba por la apa-
ricién de unas lesiones cutaneas en los miembros
inferiores, asintomaticas, de progresién lenta en
sentido proximal desde el dorso de los pies hasta
los muslos. Las primeras lesiones aparecieron
3 afios atras, pero desde hacia unos 10 meses las
maculas habfan progresado de forma llamativa,
coincidiendo con el inicio de la toma de cloraze-
pato dipotasico, lorazepam y mirtazapina como
tratamiento de su trastorno ansioso-depresivo. El
paciente negaba la toma de otros farmacos, pro-
ductos homeopaticos o de herboristeria.

Exploracion fisica

Desde el dorso de ambos pies hasta los mus-
los se observaban unas maculas, confluentes en
grandes manchas con una distribucién mas o
menos simétrica (fig. 1). Las lesiones mas anti-
guas tenfan una coloraciéon parduzco marrona-
cea, mientras que las lesiones mas recientes eran
pequenas maculas rojo violaceas formadas por
un piqueteado purpurico, y no blangueaban a la
vitropresion. No asociaba sintomas ni signos clini-
cos de insuficiencia venosa crénica.

Exploraciones complementarias

La analitica sanguinea no mostré alteraciones
significativas y los pardametros de la coagulacion
estaban dentro de los limites de la normalidad. En

la biopsia cutanea se observé un infiltrado infla-
matorio linfocitico perivascular superficial con
extravasacion de hematies y aislados macréfagos
cargados de hemosiderina, sin signos de vascu-
litis (fig. 2). Completamos el estudio testando al
paciente los alérgenos incluidos en las baterias
estandar del GEIDC (Grupo Espafol para la Inves-
tigacion de las Dermatitis de Contacto), los colo-
rantes y los textiles. Los resultados de las pruebas
epicutaneas fueron negativos.

Diagnastico

Dermatosis purpurica pigmentaria progresiva o
enfermedad de Schamberg inducida por farmacos
(clorazepato dipotéasico y lorazepam).

Tratamiento y evolucion

Dadas las caracteristicas clinicas de las lesiones,
los resultados de la biopsia y las pruebas epicuta-
neas y la estrecha relacién entre la progresion de
la purpura y el inicio de la medicacién ansiolitica,
consideramos que nuestro paciente presentaba
una probable dermatosis purpdrica inducida por
farmacos. Por su caracter benigno y la falta de
un tratamiento eficaz, optamos por la abstencién
terapéutica e indicamos a su psiquiatra la opcion
de sustituir la medicacién ansiolitica, pero en ese
momento no era posible dada la compleja situa-
cion emocional del paciente, por lo que no pudi-
mos valorar la respuesta de las lesiones cutaneas a
la suspensién de los farmacos.
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Figura 1

Maculas marrondceas en tobillos y areas
pretibiales de distribucién mas o menos simétrica.

Comentario

La dermatosis purpurica pigmentaria progre-
siva 0 enfermedad de Schamberg es la variante
clinica mas frecuente de las dermatosis purpuri-
cas pigmentarias (DPP). Clinicamente se presenta
como maculas, papulas o placas, inicialmente rojo
violaceas formadas por un punteado purpurico,
y luego marronéaceas, localizadas principalmente
en las piernas con una disposicion simétrica y una
lenta progresion proximal, y su curso suele ser cré-
nico y persistente. Histolégicamente se caracteriza
por una extravasacion de hematies y depdsitos
de hemosiderina en los macréfagos de la dermis
superficial, con un infiltrado linfocitico perivascu-
lar, sin signos de vasculitis'.

La causa de las DPP es desconocida. El aumento
de la presion venosa y la estasis sanguinea en los
miembros inferiores, la fragilidad capilar, el emba-
razo, el ejercicio, las infecciones locales, la sensibi-
lizacion a los tintes de los textiles y los farmacos,
son algunos de los factores que pueden actuar
como desencadenantes’?. Multiples son los far-
macos implicados, aunque los casos reportados
son pocos. Entre estos se encuentran analgésicos
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Figura 2 HE x10. Infiltrado linfocitico perivascular
en dermis superficial sin lesién de la pared vascular.

(AINE, paracetamol y aspirina), diuréticos (tiazidas
y furosemida), hipoglucemiantes (glipizida), com-
plejos vitaminicos con vitamina B1, ansioliticos
(clorodiazepoxido® y lorazepam), hipolipemiantes
(bezafibrato)*, acetato de medroxiprogesterona®,
ampicilina, interferon-a, 5-fluoracilo tépico. El
intervalo de tiempo entre el contacto con el far-
maco y el inicio de la clinica oscila entre semanas y
anos, y en general al retirarlo las lesiones mejoran
o se resuelven.

El diagnostico diferencial debe realizarse con
otras dermatosis purpuricas como la micosis fun-
goide en fases iniciales, la dermatitis de estasis, la
dermatitis purpurica de contacto alérgica a colo-
rantes o textiles y la vasculitis leucocitoclastica.

No existe ningun tratamiento estandarizado,
ya que ninguno es realmente eficaz, sin embargo,
la actuacién sobre los factores desencadenantes si
que puede mejorar las lesiones.

1 Sardana K, Sarkar R, Sehgal VN. Pigmented purpuric dermatosis: An overview. Int J Dermatol. 2004; 43: 482-8.

2 Ho C, Yan P, Mistry N, Hong CH. Dermaces: Can you identify this condition? 4. Progressive pigmented purpuric derma-
tosis. Can Fam Physician 2010; 56: 1023.

3 Nishioka K, Katayama I, Masuzawa M, Yokozeki H, Nishiyama S. Drug-induced chronic pigmented purpura. J Dermatol.
1989; 16: 220-2.

4 Yung A, Goulden V. Pigmented purpuric dermatosis (capillaritis) induced by bezafibrate. J Am Acad Dermatol. 2005; 53:
168-9.

5 Tsao H, Lerner LH. Pigmented purpuric eruption associated with injection medroxyprogesterone acetate. J Am Acad

Dermatol. 2000; 43: 308-10.



Hodgkin

Multiples papulas pigmentadas
en cara en paciente con linfoma

Autores: Maria Salazar Nievas, Jacinto Orgaz Molina,
Maria José Espifieira Carmona

Supervisor: Rafael Armijo Lozano

Centro: Hospital Universitario San Cecilio, Granada

Anamnesis

Mujer de 50 afos con antecedentes de linfoma
de Hodgkin en estadio llla sometido a quimio-
terapia mas radioterapia en 1989 con respuesta
completa, hipotiroidismo, colecistectomia y esple-
nectomfa. Ingresa en el Servicio de Oncologia
por recidiva del linfoma de Hodgkin y necesidad
de iniciar nuevo ciclo de tratamiento quimiote-
rapico con R-CHOP (rituximab, ciclofosfamida,
clorhidrato de doxorubicina, sulfato de vincristina
y prednisona). Se interconsulta a Dermatologia
tras varios ciclos de quimioterapia por aparicién
progresiva de lesiones papulosas pigmentadas
en cara. Realizando una detallada anamnesis la
paciente refiere que son asintomaticas, no doloro-
sas ni pruriginosas, y que comenzaron tras varios
meses de tratamiento con R-CHOP.

Exploracion fisica

A la exploracién se evidencian multiples papu-
las, de color marrén claro, uniformes y sin otros
signos, distribuidas por toda la cara, y sin afec-
tacion de otras areas del tegumento (fig. 1). No
afectacion de mucosas. El estado general de la
paciente estaba conservado, afebril y con buena
evolucién de su enfermedad oncolégica.

Pruebas complementarias

Ante la sospecha de una toxicodermia o de
una infiltracion cutanea secundaria del linfoma, se
decide realizar biopsia en sacabocados de 4 mm.
El estudio anatomopatolégico muestra una hiper-
pigmentacion difusa basal y un infiltrado inflama-
torio crénico. Se descarta presencia de proceso
tumoral (fig. 2).

Diagnastico

Segun los hallazgos clinicos e histolégicos se
concluye que se trata de una erupcion papular
facial secundaria al tratamiento con R-CHOP.

Tratamiento y evolucion

Se tratd a la paciente con corticoides topicos
(hidrocortisona crema al 1%) durante 15 dias, con
mejorfa progresiva aunque lenta del cuadro der-
matolégico, dado que en la actualidad la paciente
continla en tratamiento oncolégico.

Discusion
Los quimioterapicos ejercen su acciéon actuando

sobre las células cancerigenas, derivadas de cé-
lulas sanas y que comparten con éstas procesos



Seccion. Dermatosis por agentes externos

Figura 1

Mudltiples papulas pigmentadas en cara.

metabolicos y funcionales, por lo que cualquier
farmaco que actle sobre ellas también lo hara
en mayor o menor grado sobre todas las demas
células del organismo. De ahi que los tratamien-
tos quimioterdpicos asocian una serie de efectos
secundarios mas o menos graves, entre los que se
encuentran los efectos sobre la piel. Las reacciones
cutaneas mas frecuentes son: fotosensibilizacién,
descamacion, hiperpigmentacion (puede aparecer
en el trayecto de las venas en las que se adminis-

Bibliografia

Figura 2 Biopsia punch. Tincién HE.
Hiperpigmentacion basal e infiltrado inflamatorio
crénico.

tra la quimioterapia), eritrodisestesia palmoplan-
tar, alopecia, erupcién facial acneiforme, xerosis
y telangiectasias. También se han descrito casos
de erupciones exclusivamente faciales, de tipo
papuloso como la presentada en nuestra paciente
o papulopustuloso, especialmente en nifios trata-
dos con quimioterapia para leucemia linfoblastica
aguda. Describimos por tanto un caso de toxico-
dermia secundaria a R-CHOP poco frecuente por
su forma de presentacion.

1 Choi JN. Chemotherapy-induced iatrogenic injury of skin: new drugs and new concepts. Clin Dermatol. 2011 Nov-

Dec;29(6):587-601.

2 Rodriguez-Murphy E, Villanueva-Herraiz S, Ortega-Garcia MP, Pérez-Feliu A, Lopez-Montenegro Soria MA, Camps-
Herrero C. Cutaneous toxicity associated with cetuximab treatment in metastatic colorectal cancer. Farm Hosp. 2011

May-Jun;35(3):114-20.

3 Kelly RI, Bull RH, Marsden A. Cutaneous manifestations of long-term hydroxyurea therapy. Australas J Dermatol.

1994;35(2):61-4.



Maculas violaceas lineales
y serpiginosas en nalgas

Autores: Rosa Ballester Sanchez, Blanca de Unamuno Bustos,

Francesc Messeguer Badia, José Luis Torregrosa Calatayud

Supervisor: Violeta Zaragoza Ninet

Centro: Hospital General Universitario de Valencia

Anamnesis y exploracion fisica

Nifia de 10 afos que consultaba en verano por
aparicion de unas lesiones cutaneas pruriginosas
y muy dolorosas localizadas en la nalga izquierda.

A la exploracion fisica se observaban unas
maculas violaceas lineales de aspecto serpiginoso
sobre una base eritematosa y caliente (fig. 1). A
pesar del intenso dolor, la paciente tenfa buen es-
tado general y no presentaba fiebre.

Los familiares referian que habian aparecido
después de haber ido a la playa en la costa medi-
terrdnea. La nifia no se habia bafado pero sf
gue habia estado jugando en la arena. No habia
estado en contacto con plantas ni habian ido al
campo.

Preguntando directamente a la nifia si habia
rocas en la playa y si habia estado jugando en
ellas nos reconocié que si, gue cuando se sentd
en la roca notd un fuerte pinchazo en la nalga y
posteriormente los padres observaron las lesiones
cutaneas.

Pruebas complementarias

No se realizaron.

Diagnostico

Picadura de anémona.

Evolucion

Se administré tratamiento con corticoides t6-
picos de mediana potencia asociados a un anti-
bidtico tdpico, asi como antihistaminicos orales
y analgésicos. Tras 2 semanas de tratamiento
las lesiones desaparecieron sin dejar cicatriz. La
paciente no presentd sintomas sistémicos durante
el seguimiento.

Discusion

Las anémonas de mar o actinias son animales
marinos sésiles que se fijan al substrato marino, ya
sea la arena del fondo o las rocas. Viven en zonas
costeras normalmente expuestas a mareas bajas.
Se encuentran tanto en el océano Atlantico como
en el mar Mediterraneo. En su extremo apical
presentan tentaculos compuestos de cnidocitos,
células urticantes provistas de sustancias vasoacti-
vas y neurotoxicas en respuesta al contacto.

Se trata de una entidad que se observa con
mas frecuencia en buceadores, aunque cualquier
persona es susceptible de padecerla, sobre todo
en playas rocosas y con mareas.

En la mayorfa de los casos la reaccion se limita
a la piel, pero en el caso de mdltiples picaduras
podria producir sintomas sistémicos como ndu-
seas, vomitos e incluso shock. Se han descrito
casos con fracaso renal agudo y hepatitis fulmi-
nante.
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Figura 1

Clinicamente se caracteriza por presentar lesio-
nes violaceas lineales que corresponden a la zona
de contacto con los tentaculos, sobre una base
edematosa, eritematosa y caliente. Pueden apare-
cer también vesiculas, pustulas y ulceracién. Pro-
duce prurito e intenso dolor.

Debe realizarse el diagnéstico diferencial con
fitofotodermatosis, celulitis, infecciones herpé-
ticas en caso de lesiones vesiculosas e impétigo
contagioso en casos de sobreinfeccion.
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Ma@culas violaceas lineales y serpiginosas sobre una base eritematosa.

El tratamiento consiste en la limpieza de la
zona y la administracion de antihistaminicos por
via sistémica y corticoides topicos. En el momento
de la picadura es Util la aplicacién de agua caliente
para desnaturalizar las proteinas del veneno. Hay
qgue vigilar una posible sobreinfeccién. Puede
ser necesario tratamiento de soporte en caso de
shock.

1 Janeiro Pais JM, Casas Agudo P, Lépez Garcfa D, Ruibal Moldes M, Gonzalez Matin M. Sting of anemone in penis. Actas

Urol Esp. 2008 Sep;32(8):864.

2 Abody Z, Klein-Kremer A. Anemonia sulcata sting. Harefuah. 2006 Oct;145(10):736-7, 782.
3 Mizuno M, Nishikawa K, Yuzawa Y, Kanie T, Mori H, Araki Y, Hotta N, Matsuo S. Acute renal failure after a sea ane-

mone sting. Am J Kidney Dis. 2000 Aug;36(2):E10

4 Garcia PJ, Schein RM, Burnett JW. Fulminant hepatic failure from a sea anemone sting. Ann Intern Med. 1994 Apr

15;120(8):665-6.

5 Mareti Z, Russell FE. Stings by the sea anemone Anemonia sulcata in the Adriatic Sea.Am J Trop Med Hyg. 1983

Jul;32(4):891-6



“Celulitis” resistente
a tratamiento en paciente
con micosis fungoide

Autores: Maria Luisa Martinez Martinez, Cristina Faura Berruga,
Maria Teresa Lopez Villaescusa, Marfa de la Encarnacién

Gomez Sanchez

Supervisor: Maria Rodriguez VVazquez

Centro: Complejo Hospitalario Universitario de Albacete

Anamnesis

Nuestro paciente es un varon de 52 afos,
diagnosticado de linfoma cutdneo de células
T tipo micosis fungoide desde hacia 7 afios en
estadio Ilb. No presentaba otros antecedentes de
interés. Desde el diagnostico se habia realizado
el seguimiento por Hematologfa y Dermatolo-
gia. Acudié a nuestra consulta por la aparicion
de una nueva lesion en la pierna no pruriginosa
ni dolorosa sin acompanarse de clinica sistémica.
Presentaba una lesién tumoral eritematoviolacea
en pierna derecha de 7 x 8 cm de didmetro, bien
delimitada, de consistencia aumentada e infil-
trada. No se palparon adenopatias regionales ni
otras lesiones cutadneas. La biopsia de la lesién
mostré un denso y difuso infiltado compuesto por
linfocitos atipicos compatible con infiltacion de
micosis fungoide tumoral. Se pauté tratamiento
con bexaroteno, interferén y PUVA. Ante la falta
de adherencia terapéutica se decidié pautar radio-
terapia local sobre la lesion tumoral. A las 3 sema-
nas la tumoracién inicial habia quedado reducida
a una lesion ulcerada con tejido de granulacién
en proceso de reepitelizacién. En este momento,
por parte de Hematologia, se decidi¢ iniciar tra-
tamiento con gemcitabina. Tras la segunda dosis
de gemcitabina, el paciente presentaba dolor y
eritema en el &rea previamente irradiada. No aso-
ciaba fiebre ni sintomas sistémicos.

Exploracion fisica

En la exploracién se apreciaba una placa erite-
matoedematosa que rodeaba la Ulcera postradio-
terapia, infiltrada al tacto, con calor y dolor a la
palpacion, mal delimitada (fig. 1), sin adenopatias
regionales ni otras lesiones cutaneas.

Exploraciones complementarias

Se realiz6 una analitica de sangre, siendo los
datos del hemograma, bioquimica y coagulacion
normales. La radiografia simple de la extremidad
afectada no mostré datos de osteomielitis.

El paciente fue ingresado con el diagnéstico de
celulitis, procediéndose al tratamiento intravenoso
con antibiéticos de amplio espectro. Inicialmente
la lesion mejord discretamente, disminuyendo el
dolor. Sin embargo, los dias posteriores, tras la
administracion de gemcitabina, la lesién experi-
mentd un nuevo empeoramiento con reaparicion
de la placa inflamatoria. La biopsia cutdnea mos-
traba cambios compatibles con una radiodermitis
aguda y grave. Los cultivos de piel fueron nega-
tivos.

Diagnadstico

Dermatitis por radiacién recall inducida por
gemcitabina de tipo pseudocelulitis.
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Placa eritematoedematosa que rodeaba
la lesion tumoral residual, infiltrada al tacto, con
calor y dolor a la palpacién, tras la administracién
de gemcitabina.

Figura 1

Tratamiento

El tratamiento con gemcitabina fue suspen-
dido. Se inici6 tratamiento con corticoides oralesy
AINE con excelente respuesta.

Evolucion

La lesion inflamatoria mejord progresivamente,
desapareciendo la placa pseudocelulitica. Pese a
esto, en los siguientes 3 meses, la lesion ulcerada
no experimentaba una reepitelizacion completa,
aunque el paciente no referia dolor ni sensacion
distérmica. Se decidio realizar una nueva biopsia,
con hallazgo de sobrecrecimiento fungico sobre
zona de radiodermitis (fig. 2). Los cultivos de piel
demostraron la presencia de Alternaria spp. Tras
iniciar tratamiento con voriconazol se produjo la
mejoria completa. Por tanto, nuestro paciente
fue diagnosticado de dermatitis por radiacion
recall secundaria al tratamiento con gemcitabina
y sobreinfecciéon por Alternaria spp. posterior-
mente.

Discusion
La dermatitis por radiacion recall se caracteriza
por una reaccion inflamatoria cutdnea en zonas

gue han recibido radioterapia previamente, des-
encadenada tras la exposicion a un agente pre-

Figura 2 Biopsia de piel que muestra una lesion
ulcerada con fibrosis en dermis ulceration, junto
con hifas y esporas (PAS x20).

cipitante' como los taxanos, las antraciclinas y en
menor medida con gemcitabina?'®, metotrexato,
capecitabina, vinblastina, bleomicina, oxaliplatino,
etopdsido, hidroxiurea, melfalan, interferon-o. o
tamoxifeno®.

La gemcitabina es un agente quimioterapico
utilizado en el tratamiento de cancer de mama,
pulmén, vejiga, ovario y pancreas. La mielotoxi-
cidad es su principal efecto secundario limitante
de dosis. A nivel cutdneo han sido descritos esca-
sos casos de dermatitis por radiacion recall tipo
pseudocelulitis, provocando errores diagnosticos
y terapéuticos al considerar ésta una celulitis bac-
teriana?4.

La posibilidad de un fenémeno de recall debe-
rfa sospecharse en aquellos pacientes que desa-
rrollan lesiones cutdneas en dareas previamente
irradiadas sin evidencia de compromiso sistémico.
El inicio de los sintomas suele ocurrir de dias a
semanas, incluso afhos mas tarde, aunque en el
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caso de la gemcitabina suele ser precoz. Las mani-
festaciones dermatolodgicas incluyen exantemas
maculopapulosos, formacién de vesiculas, desca-
macion, necrosis o casos de pseudocelulitis, como
en nuestro paciente.

Tras la resolucion del fendmeno de recall nues-
tro paciente presento una infeccion por Alternaria,
hongo oportunista observado en inmunocompro-
metidos mas frecuentemente. Las manifestacio-
nes de esta infeccion son variables y hasta la fecha
no ha sido publicado ningun caso de alternariosis
en una Ulcera postradioterapia.
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Pese a lo infrecuente de la dermatitis por radia-
cion recall inducida por gemcitabina, considera-
mos importante conocer esta entidad con el fin de
evitar antibioterapia sistémica agresiva innecesaria
gue puede favorecer la aparicion de infecciones
oportunistas, asi como la suspension injustificada
del quimioterapico si estd siendo efectivo, ya que
a veces el fendmeno de recall puede controlarse
pautando durante los ciclos corticoides y otros
inflamatorios; por ultimo, aunque estos fenéme-
nos pueden producirse después de muchos meses
tras la radiacion, dejar, si es posible, entre estos
tratamientos un intervalo de tiempo adecuado.

1 Camidge R, Price A. Characterizing the phenomenon of radiation recall dermatitis. Radiother Oncol 2001; 59: 237-245.
2 Obeid KM, Venugopal AA. Gemcitabine-Associated “Pseudocellulitis” and “Pseudosepsis”: A case report and Review of

the Literature. Am J Ther. 2011 Jul 15 [Epub ahead of print].

3 Burris HA 3rd, Hurtig J. Radiation recall with anticancer agents. Oncologist.2010;15(11):1227-37.
4 Korniyenko A, Lozada J, Ranade A, Sandhu G. Recurrent Lower Extremity Pseudocellulitis. Am J Ther. 2010 Aug 19.

[Epub ahead of print]

5 Burstein H. Radiation recall dermatitis from gemcitabine. J Clin Oncol 2000; 18: 693-694.
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Placa poiquilodérmica facial
de 3 anos de evolucion

Autores: Helena Collgros, Vicente Expoésito-Serrano, Nuria Lamas,

Maribel Iglesias-Sancho

Centro: Hospital Universitari Sagrat Cor

Anamnesis

Mujer de 32 anos, sin antecedentes pato-
l6gicos de interés, que acude a nuestro servicio
por presentar placa poiquilodérmica en mejilla
izquierda de 3 afios de evolucion. Como antece-
dente destaca que se habia realizado multiples
radiografias dentales durante la infancia. Aporta
biopsia previa de hace 2 afios informada como
esclerosis dérmica y alopecia cicatricial compati-
ble con radiodermitis. Refiere que la lesiéon ha ido
aumentando de tamafio progresivamente, por lo
gue nos consulta. Previamente habia realizado
tratamiento con tacrolimus 0,1% topico y cetiri-
zina 10 mg/dia, sin clara mejoria.

Exploracion

Piel fototipo IV de Fitzpatrick. En la mejilla
izquierda se observa una placa indurada e infil-
trada al tacto, de bordes mal definidos y aspecto
poiquilodérmico con lesiones focales cicatriciales,
atréficas, hiperpigmentacion y eritema (fig. 1).

Pruebas complementarias

Realizamos un punch-biopsia con resultado
compatible con el diagnéstico de radiodermitis.
Se observa una dermis desprovista de anejos, que-
dando sélo los musculos erectores del pelo. Hiali-
nosis e infiltrados inflamatorios en dermis superior,

fibrosis, elastosis, fibrosis perivascular con hiper-
plasia fibrointimal y telangiectasias. Destaca la pre-
sencia de fibroblastos atipicos de forma irregular
y mayor tamafo, caracterizados por citoplasma
basdéfilo polidentritico con nucleo grande hiper-
cromatico, caracteristicos de radiodermitis aunque
también pueden verse en otros procesos (fig. 2).

Diagnastico

Radiodermitis crénica secundaria a radiografias
dentales multiples.

Tratamiento y evolucion

Se pauté tratamiento tépico con un gel silico-
nico oil-free (componentes: cytokinol, alantoina,
pantenol, acido hialurénico y bioecolia.) y fotopro-
tector solar 50+. Ante la falta de mejoria y persis-
tencia de las molestias a los 2 meses, se traté con
una formulacién magistral cold cream con aceite
rosa de mosqueta al 5%, caléndula al 6%, alan-
tofna al 0,5% vy vitamina E al 5%; 2 aplicaciones
al dia. Se pauto fluticasona tépica al 0,05% si pre-
cisaba por prurito, y siguié tratamiento durante
6 meses aproximadamente. Actualmente esta en
tratamiento desde hace 5 meses con metilpredni-
solona 0,1% topica si precisa, estando estable con
mejorfa parcial, presentando una disminucién del
eritema y de las molestias que le ocasiona.
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Placa indurada e infiltrada al tacto, de
bordes mal definidos y aspecto poiquilodérmico
con lesiones focales cicatriciales, atréficas,
hiperpigmentacién y eritema.

Figura 1

Comentario

La radiacién ionizante utilizada en las radiogra-
fias, flouroscopia y radioterapia puede producir
radiodermatitis en la regién irradiada, en relacién
con la dosis administrada. Las reacciones créni-
cas suelen aparecer meses o anos después de la
exposicion y consisten en telangiectasias, atrofia
epidérmica, hiper e hipopigmentacion, fragilidad
cutdnea con ulceraciones, alopecia permanente,
atrofia de las glandulas sudoriparas, necrosis de
tejidos blandos, fibrosis subdérmica y neoplasias
cutaneas inducidas por la radiacién’.

El tratamiento de la fase crénica consiste en
corticoides topicos y emolientes, aunque sus
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Figura 2 Dermis desprovista de anejos, elastosis,
fibrosis e inflamacion perivascular. Fibroblastos
atipicos de forma irregular y mayor tamano, con
citoplasma baséfilo polidentritico y nucleo grande
hipercromatico.

efectos beneficiosos son limitados. También se ha
descrito util la pentoxifilina sola o combinada con
vitamina E', el laser alejandrita?, la terapia foto-
dindmica con é&cido 5-aminolaevulinico (ALA)?
y el laser vascular para tratar las telangiectasias.
Es importante el cuidado de las Ulceras y biopsiar
cualquier lesion sospechosa para descartar malig-
nidad.

A nuestra paciente se le habfan realizado multi-
ples radiografias dentales en la infancia en su pais
de origen, y desconocemos la dosis de radiacion
recibida. Hasta la fecha no hemos encontrado nin-
gun caso descrito en la literatura de radiodermitis
secundaria a radiograffas dentales.

1 Hymes SR, Strom EA, Fife C. Radiation Dermatitis: clinical presentation, pathopysiology and treatment 2006. J Am Acad
Dermatol. 2006; 54:28-46

2 Santos-Juanes J, Coto-Segura P, Galache Osuna C, Sanchez del Rio J, Soto de Delas J. Treatment of hyperpigmentation
component in chronic radiodermatitis with alexandrite epilation laser. Br J Dermatol. 2009; 160:210-1.

3 Escudero A, Nagore E, Sevila A, Sanmartin O, Botella R, Guillen C. Chronic X-ray dermatitis treated by topical 5-amino-
laevulinic acid-photodynamic therapy. Br J dermatol. 2002; 147:394-5.
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Papulas queratosicas
en el tronco

Autores: Rocio Lopez Lopez, José Manuel de la Torre Garcia,

Basilio Narvaez Moreno, Agueda Pulpillo Ruiz

Centro: Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla

Anamnesis

Varon de 56 anos, con antecedentes persona-
les de HTA, DM tipo 2, dislipemia y cardiopatia
hipertensiva. Acudio a la consulta por la apari-
cion de lesiones que comenzaron en la zona
centrotoracica, como “granitos rojos”, hacia
aproximadamente un afo. Eran pruriginosas y
progresivamente se extendieron a la espalda,
regién cervical posterior y retroauricular. Las
lesiones empeoraban con la exposicion solar y
con el sudor.

Habia presentado brotes de lesiones en la zona
centrotoracica de similares caracteristicas en los
ultimos afios coincidiendo con la época estival,
aunque éstos se habian autolimitado. No habia
consultado a ningln médico por este motivo con
anterioridad.

Exploracion fisica

En la espalda (en regién dorsal), en zona cen-
trotoracica y a nivel retroauricular (con menor
intensidad) presentaba papulas queratésicas de
tonalidad marrén, con tendencia a confluir en
grandes placas (fig. 1). Las palmas de las manos
mostraban una superficie rugosa con numerosas
micropapulas hiperqueratésicas. A nivel ungueal
se apreciaba hiperqueratosis subungueal asi como

muescas en V en el borde libre y estriaciones lon-
gitudinales rojas y blancas. No presentaba lesiones
€n Mucosas.

Exploraciones complementarias

En el estudio analitico destacaba una leucoci-
tosis leve con neutrofilia. Los anticuerpos antinu-
cleares fueron negativos.

El estudio histolégico puso de manifiesto la
presencia de una dermatosis acantolitica supraba-
sal (fig. 2).

Diagnadstico

La clinica y las pruebas complementarias eran
compatibles con la enfermedad de Darier.

Tratamiento

Se inici¢ tratamiento con &cido fusidico-beta-
metasona y se dieron recomendaciones sobre pro-
teccion solar.

Evolucion

La evolucion de la paciente fue favorable con
tratamientos tépicos (crema hidratante con ureay
antiséptico tépico).



Figura 1

Papulas queratosicas marrones en region
dorsal (arriba). Afectacion ungueal (abajo).

Comentario

La enfermedad de Darier es una patologia
autosémica dominante, causada por mutaciones
en el gen que codifica la enzima Ca-ATPasa del
reticulo sarco/endoplasmatico, responsable de la
regulacion de sefales calciodependientes. Esto
provoca la pérdida de adhesion entre las células
epidérmicas y una queratinizaciéon anormal.

Aparece generalmente en la sequnda década
de la vida, con formacion de papulas queratosicas
de color marrén, que pueden coalescer en placas
y de distribucion en areas seborreicas. Suelen ser
pruriginosas y malolientes, especialmente si estan

Figura 2 Dermatosis acantolitica suprabasal.

sobreinfectadas. Las anomalias ungueales son fre-
cuentes, incluyendo estriaciones longitudinales
rojas y blancas, hiperqueratosis subungueal y fra-
gilidad con aparicién de muescas en V en el borde
libre de la ufa.

El curso es cronico, con empeoramiento duran-
te el verano. Puede complicarse por sobreinfeccio-
nes por bacterias, hongos y virus, especialmente
herpes simple.

Los retinoides orales son efectivos, aunque
su uso es limitado debido a la toxicidad a largo
plazo (hepatica, hiperlipemia) y a que es terato-
génico.



de piloro

Ausencia congénita de piel
en un recien nacido con atresia

Autores: Ane Jaka Moreno, Nerea Ormaechea Pérez,
Elena del Alcazar Viladomiu, Maria Lépez NUfez

Centro: Hospital Universitario de Donostia

Anamnesis

Varén nacido a las 35 semanas de gestacion
mediante parto por cesarea. Antecedente obs-
tétrico de hidramnios con sospecha de atresia
intestinal durante el embarazo. Era el primer hijo
de padres no consanguineos y sin antecedentes
familiares de enfermedades cutaneas ampollosas.

Exploracion fisica

En el examen fisico en el momento del naci-
miento presentaba areas con ausencia de piel loca-
lizadas en piernas, pies, manos (fig. 1) y pabellones
auriculares, con afectaciéon bilateral y simétrica, y
también a nivel periumbilical, que clinicamente
correspondian a una aplasia cutis congénita.

En los bordes de las placas de aplasia cutis pre-
sentaba despegamiento epidérmico, con erosio-
nes en glande, narinas, region perioral y muslos,
con fragilidad mecanica y formacion de ampollas
en areas de traumatismos (fig. 2). En la cavidad
oral se observaron dos ampollas integras.

Pruebas complementarias

En la analitica se observé hiponatremia, leuco-
citosis, elevacion de la proteina C reactiva, insu-
ficiencia renal prerrenal y coagulopatia. La radio-
grafia abdominal mostré una ausencia de aire en
las asas intestinales con dilatacion de la cdmara
gastrica, compatible con atresia pildrica.

Se realizé biopsia de piel con inmunomapeo
de anticuerpos dirigidos contra la integrina o6 y
B4, laminina-332, colageno IV y colageno VII. Se
observé una ampolla subepidérmica con ausencia
de fluorescencia para integrina g4 y fluorescencia
disminuida para la integrina o6, lo que sugeria
que se trataba de una epidermdlisis ampollosa
juntural por déficit de integrina 4.

En el estudio molecular realizado para el anali-
sis del gen ITGB4, que codifica la integrina 4 y se
localiza en el cromosoma 1725, se observé una
mutacion en el exon 8 (cambio de aminoéacido de
tirosina por acido aspartico, en el codén 333, sin
gue este cambio se haya descrito con anteriori-
dad), y otra mutacién en el exén 28 (c3321del11,
descrito en 2001 por Asthon y cols.).

Diagnastico

Aplasia cutis congénita (ACC) asociada a epi-
dermdlisis ampollosa (EA) juntural con atresia de
piloro.

Tratamiento

El nifo recibié cuidados desde el punto de vista
cutaneo, evitando la manipulaciéon excesiva, que
consistia en lavado diario suave de las lesiones
con agua y jaboén, vaciando el contenido de las
ampollas y aplicando cremas antibiéticas y gasas
vaselinadas en las erosiones.



Figura 1

Ausencia de piel localizada en dorso de
mano, cara interna de pierna, dorso de pie y arco
plantar interno, con despegamiento epidérmico
de los de los bordes.

Para las complicaciones que padecidé durante
la evolucion, precisé tratamiento endovenoso con
antibioterapia y antifungicos de amplio espec-
tro, inmunoglobulinas y transfusiones de plasma
fresco congelado y vitamina K.

Evolucion

A los 3 dias de vida, fue intervenido de la
atresia de piloro, realizdndose una gastroduode-
nostomia. La evolucion fue térpida, precisando
dos nuevas intervenciones por dehiscencia de
la anastomosis. A nivel renal la elevacién de las
cifras de urea y creatinina fue progresiva, pre-
sentando una insuficiencia renal prerrenal grave,
gue se acompaié de hiponatremia, insuficiencia
respiratoria que requirié soporte con ventilaciéon
mecanica, sepsis por Candida parapsilosis, y crisis
convulsivas, falleciendo a las 3 semanas a conse-
cuencia de un fallo multiorganico.

Comentario

La EA juntural con atresia de piloro es una
forma infrecuente de EA, con formacién de

Figura 2 Se aprecian las lesiones de ACC en
region periumbilical, piernas, pies, manos, region
submandibular y pabellén auricular. Erosiones en

el muslo y en la cicatriz de la intervencion de atresia
pildrica.

ampollas tras minimos traumatismos, y es letal
en las primeras semanas de vida, como conse-
cuencia de la atresia de piloro y de las complica-
ciones renales o respiratorias. Se caracteriza por
una herencia autosémica recesiva y la apariciéon
de despegamiento a nivel de la lamina lucida, con
mutaciones en los genes que codifican las protei-
nas de los hemidesmosomas (integrinas B4 y a.6).

La aplasia cutis congénita no es una afeccion
infrecuente. Aunque en la mayoria de los casos
no existen otras patologfas asociadas (ACC de
cuero cabelludo), se han descrito 9 subtipos, con
diversas alteraciones coincidentes, entre ellas la
EA. En esta entidad la ACC se localiza principal-
mente en las piernas. Aungue puede coexistir con
cualquier tipo de EA (simple, juntural o distrofica),
Bart describié una variante fenotipica que lleva
su nombre, en una familia con mutaciones en el
colageno tipoVII (COL7A1), en relacion a la EA dis-
trofica dominante.

No existe una terapia curativa para esta enfer-
medad, y el tratamiento se basa en medidas de
soporte, dirigidas a prevenir el desarrollo de nue-
vas lesiones y complicaciones.



Varon de 46 anos con lesiones
angiomatosas aisladas

Autores: Jodo Luis Felgueiras Magalhaes, Maria del Mar Bonet

Martinez, Maria del Pilar Arévalo Bermudez

Supervisor: Maria Magdalena Verea Hernando

Centro: Hospital Abente y Lago, Complexo Hospitalario
Universitario A Corufia

Anamnesis

Varén de 46 afios con antecedentes de tras-
plante renal hace 10 afos por insuficiencia renal
crénica y miocardiopatia hipertréfica de reciente
diagnostico. Es remitido al Servicio de Dermatolo-
gia para valoracion de lesiones en piel de tronco
presentes desde adolescencia.

El paciente presentaba antecedentes familiares
de insuficiencia renal y miocardiopatia hipertro-
fica.

Exploracion fisica

Se observan lesiones angiomatosas dispersas
en térax y espalda, de didmetros comprendidos
entre 2 y 4 mm de color rojo claro, observables en
figuras 1y 2.

Pruebas complementarias

Actividad enzimatica de alfa galactosi-
dasa: 0,6 pmol/L/h (Valores normales: 2,2-11,7)

Estudio histologico: epidermis discretamente
adelgazada, sin hiperqueratosis ni paraqueratosis.
En la dermis superficial se observan vasos dilata-
dos y ectasicos. Leve infiltrado inflamatorio de lin-
focitos e histiociotos perivascular.

Microscopia electréonica: inclusiones intraci-
toplasmaticas, con una estructura lamelar, en

algunas con aspecto de huella dactilar, en células
endoteliales, pericitos, células mioepiteliales de
glandulas sudoriparas y macréfagos.

Estudio genético: mutacion de tipo missense
en el gen GLA que codifica la proteina a-galacto-
sidasa: g6177T>A (cédigo de nucledtido), L131Q
(cédigo de aminoacido), Leu131GIn (nombre
alternativo), exén: 3. Se trata de un portador en
hemicigosis de la mutacion.

Diagnadstico

Enfermedad de Fabry.

Tratamiento

El paciente se encuentra en tratamiento sus-
titutivo enzimatico desde hace 5 meses sin pro-
gresion de enfermedad ni efectos adversos rele-
vantes.

Discusion

La enfermedad de Fabry es un trastorno
metabdlico hereditario ligado al X causado por
mutaciones en el gen de la lisosomal o-galac-
tosidasa A. El déficit de actividad de esta enzima
lleva al progresivo cimulo intracelular de glucoes-
fingolipidos, particularmente en las células endote-
liales de piel, riflon, corazén y sistema nervioso. La



Figura 1

Lesiones angiomatosas.

afectacién dermatoldgica caracteristica son angio-
gueratomas multiples agrupados en region abdo-
minal y rodillas, que se detecta en la mayor parte de
los varones y en hasta un 33% de las mujeres. Las
telangiectasias en zona de escote, la hipohidrosis y
la facies de Fabry son otras de las manifestaciones
cutaneas. La baja incidencia de la enfermedad, su
amplio espectro clinico y los diferentes grados de
afectacion dificultan su diagndstico inicial, llevando
a una demora diagndéstica media de 10 afios vy al
consecuente aumento de morbilidad por falta de
tratamiento especifico precoz.

El estudio genético de nuestro paciente de-
mostré una mutacion no descrita previamente,
detectada posteriormente en otros miembros de
la familia, cuya correlacion con la enfermedad se
confirmé por la baja actividad enzimatica de la
a-galactosidasa.

Bibliografia

Figura 2 Lesiones a mayor aumento.

La clinica de nuestro paciente era paucisin-
tomatica, tanto en la piel como en los restantes
organos, siendo el diagnostico de sospecha preci-
pitado por el hallazgo de la miocardiopatia hiper-
trofica ya en edad adulta. En la piel presentaba
lesiones poco relevantes, no se apreciaban angio-
queratomas multiples, ni cualquier otra lesién
caracteristica. Este cuadro dermatolédgico sin los
datos de la anamnesis se interpretaria segura-
mente como una afectacién sin trascendencia
patologica.

A medida que la deteccién de la enfermedad
se hace mas precisa por los estudios genéticos y
de la actividad enzimatica, se le asocian manifes-
taciones fenotipicas diferentes a las descritas clasi-
camente. Este caso ilustra una de estas variantes,
probablemente en relacién con la nueva muta-
cion.
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M, Mehta AB. Fabry disease and the skin: data from FOS, the Fabry. British Journal of Dermatology 2007 157, pp331-337
2 Mohrenschlager M, Braun-Falco M, Ring J, Abeck D. Fabry disease: recognition and management of cutaneous manifes-
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3 Whybra C, Kampmann C, Krummenauer F et al. The Mainz severity score index: a new instrument for quantifying the
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Lesiones ungueales en mujer
de 48 anos que le dificultan
la manipulacion

Autores: Ana Marquez Garcia, Araceli Corrales Rodriguez,
Marfa del Mar Cruz Matarin

Supervisor: Antonio Rodriguez Pichardo

Centro: Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

Anamnesis

Mujer de 48 afnos sin antecedentes persona-
les de interés, diagnosticada de esclerosis tube-
rosa en la infancia. Como antecedentes familia-
res tiene un hijo con la misma enfermedad pero
con tuberosidades corticales que le provocan cri-
sis convulsivas. Nos consulta por presentar unas
lesiones ungueales de varios anos de evolucién
que le dificultan las actividades cotidianas.

La paciente no referfa sintomatologia respira-
toria, abdominal ni neuroldgica.

Exploracion fisica

Presenta lesiones fibrosas, alargadas, rosadas y
blandas periunguales en los dedos de las manos
y los pies, conocidas como tumores de Koenen,
junto con surcos longitudinales en las ldminas
ungueales (fig. 1ay 1b).

A la exploraciéon de la region dorsolumbar se
encuentra un area de piel sobreelevada, de color
amarillento, tacto similar a la lija y consistencia
blanda con lesiones cutaneas mas pequenas
de caracteristicas similares en las proximidades
denominada placa chagrin o en piel de zapa
(fig. 2a). Y en la regién facial se observan mul-
tiples papulas fibrosas en mejillas, nariz, surco
nasogeniano y frente formando un patron en
empedrado, que se tratan de angiofibromas
faciales (fig. 2b).

Exploraciones complementarias

Se solicita ecografia de abdomen y radiografia
de térax, que no aportaron hallazgos patolégicos,
y la exploracién neurolégica no relevé ningun
signo de alarma.

Diagnadstico

Tumores de Koenen en paciente con esclerosis
tuberosa o enfermedad de Pringle-Bourneville.

Tratamiento

Se extirparon los fibromas periungueales me-
diante afeitado y electrocoagulacién en varias
sesiones, obteniéndose excelentes resultados.

Discusion

La esclerosis tuberosa (ET) es un sindrome
neurocutaneo infrecuente caracterizado por la
aparicion de hamartomas multiples (piel, SNC,
corazoén, rifones y otros érganos). Su herencia es
autosomica dominante, con enorme variabilidad
clinica. Incidencia poblacién general: 1/5.800 a
1/10.000. Suele comenzar en la infancia, y afecta
por igual a ambos sexos. La trfada clinica clasica
engloba angiofibromas (AF), retraso mental y epi-
lepsia; sin embargo, ésta sélo aparece en el 29%
de los pacientes y el 6% no tiene ninguno de
estos signos; el diagndstico de la ET es clinico y se



Figura 1a Fibromas periungueales y subungueales de predominio en pies.
Figura 1b  Surcos longitudinales en ldminas ungueales y destruccién parcial del lecho ungueal.

Figura 2a Tumor ligeramente elevado, de tonalidad amarillenta, tacto similar a la lija y consistencia blanda,

localizado en la region dorsolumbar.

Figura 2b  Angiofibromas faciales de presentacion en empedrado y distribucion bilateral.

basa en una serie de criterios. La principal causa
de morbimortalidad viene dada por las manifesta-
ciones neurolodgicas. Las manifestaciones clinicas
dermatoldgicas y neurolégicas estan presentes en
casi el 100% de los casos. Dentro de las dermato-
l6gicas se describen los angiofibromas faciales, las
maéculas hipomelandticas (tres o mas), los fibro-
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mas periungueales o tumores de Koenen y las pla-
cas chagrin, en orden de mayor a menor frecuen-
cia de aparicion; a excepcién de la placa chagrin
el resto de manifestaciones pueden aparecer en
la edad adulta. No existe tratamiento especifico
para curar la ET, pero si la prevencién mediante el
asesoramiento genético y el diagnostico prenatal.
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Maculas marronaceas
multiples en un nino de 4 anos

Autores: Virna Judith Rodriguez Soria, Celia Horcajada Reales,

Elena Conde Montero, Minia Campos Domingez

Centro: Hospital General Universitario Gregorio Marafion, Madrid

Anamnesis

Nifio de 4 afos sin antecedentes personales
de interés que nacié por parto vaginal sin com-
plicaciones. Acude a la consulta por lesiones pig-
mentadas en labios y en cavidad oral desde el
nacimiento con apariciéon de lesiones similares en
estas y otras localizaciones. Su padre habia sido
diagnosticado de sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ)
6 anos antes.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se encontraron multi-
ples maculas marronaceas homogéneas en labio
inferior de 1 a 3 mm siendo la de mayor tamano
de 5 mm (fig. 1). Asimismo se hallaron méculas
puntiformes en nariz y en regién perianal y una de
mayor tamafio en mucosa yugal.

Exploraciones complementarias

Se realizé dermatoscopia de las lesiones que
muestran un patrén paralelo en semimucosa
labial (fig. 2) y globular en piel que se corresponde
con lentigos simples que aparecen en el SPJ. Ade-
mas dada la asociacién con poliposis intestinal se
completé el estudio con una colonoscopia que
descarté la existencia de esta enfermedad en ese
momento. No fue necesario la realizacién de biop-
sia cutanea para el diagnostico.

Diagnadstico

Sindrome de Peutz-Jeghers en un nifo con
antecedente familiar (padre) de dicha enferme-
dad.

Evolucion

El paciente continta revisiones por Pedia-
tria, Urologfa, Digestivo y Dermatologia. Por el
momento el paciente no ha presentado ninguna
de las enfermedades ni complicaciones asociadas
a este sindrome.

Comentario

El sindrome de Peutz-Jeghers (SPJ) es una
enfermedad de herencia autosémica dominante
con alta penetrancia y expresiéon variable que se
caracteriza por manifestaciones mucocutaneas y
digestivas.

La deteccién del SPJ depende en gran medida
de pediatras y dermatologos. La hiperpigmenta-
cidbn mucocutanea suele ser el primer signo de
este trastorno y aparece durante la lactancia o en
la niflez. Se trata de maculas marron oscuro, azul
o marrén azuladas que se localizan en la mucosa
oral, cara, dorso de manos y pies y alrededor de
la boca, ojos, ombligo y ano. En la pubertad pue-
den desaparecer, excepto las que se localizan en
mucosa oral.



Seccion. Genodermatosis

Figura 1

La clinica digestiva se caracteriza por la presen-
cia de polipos hamartomatosos en distintas loca-
lizaciones: estémago, colon e intestino delgado,
siendo esta Ultima la localizacién mas frecuente.
Pueden ser multiples y es, en este caso, cuando
con mayor frecuencia dan clinica: hemorragias
digestivas agudas o crénicas, obstrucciones intes-
tinales o invaginaciones. La mayoria de estos poli-
pos son benignos pero existe un pequefo porcen-
taje con riesgo de malignizacion.

Bibliografia

Ademés se asocia a tumores de ovario, testiculos,
mama, pancreas y vesicula biliar. El gen implicado
es el LKB1/STK 11 (gen supresor de tumores que
codifica una serina/treonina quinasa) ubicado en
el cromosoma 19q13.3 y se encuentra mutado en
aproximadamente el 50% de los pacientes con SPJ.

El estudio de pacientes y familiares debe incluir:
colonoscopia, radiografia gastrointestinal, ecogra-
fia abdominal en mujeres y examen testicular en
varones.

1 Callen JP, Horn TD, Mancini AJ, Salasche SJ, Schaffer JV, Schwarz T, Stingl G, Stone MS. Bolognia JL, Jorizzo JL, Rapini RP

Dermatology. 2nd ed. Amsterdam: Elsevier Mosby; 2008.
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New York: Mc Graw Hill Medical; 2008.

3. A D Beggs, A R Latchoford, H F A Vasen, G Moslein. Peutz-Jeghers: a systematic review and recommendationes for
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hiliares

Lesiones cutaneas,
conjuntivitis y adenopatias

Autores: Ana de Andrés del Rosario, Laura Rosende Maceiras,
Jodo Luis Felgueiras Magalhaes

Supervisor: Manuel Almagro Sanchez

Centro: Complexo Hospitalario Universitario A Corufia

Anamnesis

Mujer de 60 afios que consulta por lesiones
cutdneas recurrentes de meses de evolucion vy
conjuntivitis.

Como antecedentes personales referfa HTA
en tratamiento farmacolégico con nifedipino
30 mg/dia y enalapril 20 mg/dia, hipotiroidismo
subclinico por tiroiditis de Hashimoto en trata-
miento con levotiroxina sédica 75mg/dia e insufi-
ciencia venosa en miembros inferiores intervenida
en 1999.

La paciente refiere desde hace 2 meses artral-
gias y cambios inflamatorios en grandes articu-
laciones (rodillas y posteriormente tobillos) que
fueron tratadas inicialmente con corticoides y
antiinflamatorios orales con buena respuesta. Sin
embargo, tras suspenderlos, la paciente asocié
lesiones cutaneas nodulares, rojas y dolorosas, que
aparecieron inicialmente en miembros superiores
y posteriormente también en miembros inferio-
res. Ademas presentaba fiebre termometrada de
hasta 39 °C y sudoracién profusa. Negaba clinica
digestiva, urinaria o sindrome general, pero refe-
ria “catarros” de repeticion desde hacia afos asf
como picor y enrojecimiento ocular de un mes
de evolucion, sin pérdida de agudeza visual. No
habia afectacion de otras mucosas. Desde hacia
unos dias habfan aparecido varias lesiones asinto-
maticas, rojizas y de pequefo tamafio, en rodilla
izquierda y mufeca derecha, ademas de aparecer
dolor articular en manos.

Exploracion fisica

En la exploracion general sélo destacaba la pre-
sencia de inyeccién conjuntival. En la exploracion
cutanea se objetivaban 18 lesiones nodulares eri-
tematosas y dolorosas de entre 1y 3 cm repartidas
en dorso de manos, brazos, muslos y piernas (fig.
1), ademas de dos pépulas eritematoviolaceas de
2 mm, una en cara anterior de rodilla izquierda y
otra en dorso de mufeca derecha. No presentaba
otras lesiones cutaneas de interés ni afectacion de
otras mucosas. En ese momento no presentaba
signos inflamatorios articulares. Por todo ello se
decide su ingreso para estudio.

Exploraciones complementarias

Las pruebas analiticas objetivaron una anemia
microcitica y déficit de vitamina B12 (148 pg/ml)
descartandose origen malabsortivo con anticuerpos
antifactor intrinseco negativos. Los resultados mas
destacados fueron hemoglobina 10,9 g/dl, hema-
tocrito 31,3%, VCM 79,9 um?, HCM 27,9 pg,
hierro 36 ug/dl, ferritina 159 ng/ml, glucemia de
118 mg/dl, enzima convertidor de angiotensina
(ECA) 4 UM, VSG 97 mm, proteina C reactiva
1,26 mg/dl, TSH 25,09 uUl/ml, anticuerpos antipe-
roxidasa > 1.300 Ul/ml. Proteinograma, autoinmu-
nidada (ANA), hormonas (PTH), marcadores tumo-
rales, estudio de orina, ASLO, FR, serologias para
VEB, VHC, VHB, toxoplasmay lUes fueron normales
0 negativas. El Mantoux fue negativo.



Seccion. Dermatosis en relacion con la medicina interna

Figura 1

Inyecciéon conjuntival y lesiones tipo
eritema nudoso en extremidades.

Enlaradiografia de térax la paciente presentaba
ateromatosis vascular, aplanamiento de ambos
hemidiafragmas, osteopenia, cambios degenera-
tivos y escoliosis leve asi como un engrosamiento
peribronquial en posible relacion con cambios
inflamatorios crénicos. Ademas, presentaba un
aumento de densidad en hilios pulmonares com-
patible con adenopatias hiliares, que posterior-
mente se confirmaron mediante la realizacion de
un TAC de térax (fig. 2), y que también objetivd
adenopatias mediastinicas paratraqueales y peri-
vasculares subcentimétricas inespecificas sin lesio-
nes parenquimatosas sugestivas de otros procesos
(tipo sarcoidosis). En las radiografias de manos se
observaron cambios degenerativos moderados a
nivel de las articulaciones interfaldngicas y perios-
titis de falanges proximales bilaterales.

Las pruebas de funcién respiratoria fueron nor-
males salvo una leve disminucién de la DCLO y en
la broncoscopia no se vieron lesiones endobron-
quiales, pero se tomaron varias muestras de las
adenopatias hiliares mediante biopsia transbron-
quial del LIl. Ademas se tomaron varias biopsias
cutaneas. La realizada inicialmente en una pierna
mostrd cambios compatibles con un eritema
nudoso. La obtenida de una de las lesiones de la
rodilla fue compatible con un granuloma anular.
Las biopsias transbronquiales pusieron de mani-
fiesto la presencia de granulomas epitelioides sin
necrosis con escasas células gigantes multinuclea-
das y leve corona linfocitaria periférica compati-

Figura 2 Adenopatias hiliares objetivadas
mediante radiografia y TAC.

bles con granulomas sarcoideos. Las tinciones con
Ziehl-Neelsen (BAAR) y el PAS fueron negativas,
descartando un origen infeccioso.

Diagnastico

Sindrome de Lofgren.

Tratamiento

Una vez descartada la asociacion a procesos
tumorales o infecciosos, se inicio tratamiento con
AINE y reposos con aceptable control de los sin-
tomas.

Evolucion

La paciente se mantiene estable hasta la fecha,
sin la aparicion de nuevos brotes de lesiones cuta-
neas y sin deterioro de su funcion pulmonar.

Comentario

El sindrome de Lofgren es una forma aguda de
sarcoidosis que se caracteriza por la presencia de
artralgias/artritis, fiebre, lesiones cuténeas tipo
eritema nudoso y adenopatias hiliares pulmona-
res'. Puede cursar con cifras normales de ECA,
como en nuestro caso®. Se trata de una enfer-
medad inflamatoria sistémica de probable ori-
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gen multifactorial, que presenta granulomas no
caseificantes en distintos tejidos del organismo,
siendo los pulmones, los ganglios linfaticos, la
piel y los ojos los afectados con mas frecuencia'.
Suele presentarse en adultos jovenes y cursa de
forma benigna y autolimitada en la mayoria de
casos (80-90% resueltos en un afo)*, respon-
diendo bien al tratamiento sintomatico con AINE
y reposo®. Los corticoides orales pueden ser
necesarios'*. La sospecha clinica, junto con los
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hallazgos radiograficos, son fundamentales para
el diagnéstico®, independientemente del valor
de la ECA y de que confirmemos la presencia de
granulomas sarcoideos mediante biopsia. Esta es
mas rentable si se realiza de adenopatias hilia-
res® (biopsia transbronquial) que en piel?> (como
también ocurrid en nuestro caso). Es necesario
descartar otros cuadros (infecciones, tumores o
vasculitis) y afectacion sistémica (sobre todo pul-
monar)'S.
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3 Koyama T, Ueda H, Togashi K, Umeoka S, Kataoka M, Nagai S. Radiologic manifestations of sarcoidosis in various organs.

Radiographics. 2004;24(1):87-104.

4 Marchell RM, Thiers B, Judson MA. Sarcoidosis. In: Wolff K, Goldsmith LA,Katzs SA, Gilchrest BA, Paller AS, Leffell DJ eds.
Fitzpatrick’s Dermatology in General Medicine. 7" ed. New York: McGraw-Hill; 2008. pp. 1484-1493.
5 Zabawski E, Dollison L, Rudick A. Lesiones dolorosas en las piernas: Un caso clinico. Dermatology Online Journal (versién

espanola): 3(1): 4.



Placas xantomatosas
generalizadas en paciente
normolipémico

Autores: Jean-Luc Bernabd, Francisco Vilchez Méarquez,
Ana Marfa Mota Burgos, Karina Dryk

Supervisor: Norberto Lopez Navarro

Centro: Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Malaga

Anamnesis

Mujer de 76 afios, sin antecedentes persona-
les ni familiares de interés, que consultd por unas
lesiones cutaneas asintomaticas diseminadas, de
un afio de evolucion.

Exploracion fisica

Se apreciaban maculas y placas amarillo ana-
ranjadas localizadas en region proximal de extre-
midades, axilas, ingles y tronco (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Entre las pruebas complementarias destacaba
perfil lipidico normal y proteinograma con pico
monoclonal de IgG-A de 1,3 g/dl catalogado
como gammapatia monoclonal de significado
incierto. El estudio de médula 6sea no mostré
infiltracién plasmocitaria, y el resto de pruebas
complementarias descartaron el diagnéstico
de mieloma multiple. En la biopsia cutanea se
evidenciaba en dermis superficial y media un
infiltrado difuso de células espumosas con cito-
plasma vacuolado y sin células gigantes tipo Tou-
ton (fig. 2).

Diagnostico

Xantoma plano difuso asociado a gammapatia
monoclonal de significado incierto

Tratamiento y evolucion

Se realizd interconsulta con el Servicio de
Hematologia. Actualmente la paciente sigue revi-
siones periodicas a nivel clinico y analitico para
el control de su gammapatia monoclonal. Dada
la estabilidad y la ausencia de sintomas a nivel
cutdneo no se ha realizado tratamiento especifico
sobre el componente xantomatoso.

Comentario

Los xantomas planos son una manifestacion
comun de las alteraciones del metabolismo de los
lipidos. Sin embargo, también pueden aparecer en
el paciente normolipémico, en cuyo caso la mayo-
ria de las veces se asocia a procesos hematold-
gicos, como gammapatia monoclonal y mieloma.
Estas lesiones cutaneas pueden incluso preceder a
las alteraciones hematoldgicas.

Por lo tanto, es importante en los pacientes
normolipémicos con xantoma plano difuso el
seguimiento estrecho para descartar procesos sis-
témicos que puedan relacionarse.
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Figura 1 Placas amarillo anaranjadas en regiéon proximal de extremidades y en tronco.

Figura 2 Infiltrado difuso en dermis de células espumosas con citoplasma vacuolado.
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Alteraciones neurologicas
y cutaneas en paciente
de mediana edad

Autores: Noemi Eiris Salvado, Daniel Gonzéalez Fernandez,

Laura Palacios Garcia

Supervisor: Narciso Pérez Oliva

Centro: Hospital Universitario Central de Asturias

Anamnesis

Mujer de 49 afos, remitida al Servicio de Der-
matologia tras haber ingresado en Neurologia por
cuadro de pérdida parcial de funciéon en mano dere-
cha de 2 dias de evolucion, sin otra clinica concomi-
tante ni previa (cefalea, alteraciones en la fuerza o
disestesias a otros niveles, alteraciones de la vision,
vémitos...). La paciente presentaba ademas desde
su juventud unas lesiones cutaneas asintomaticas,
de tipo maculoso y color violaceo en tronco y miem-
bros inferiores, nunca consultadas con un dermaté-
logo, por lo que es derivada para valoracion.

A la anamnesis, niega padecer ninguna aler-
gia medicamentosa ni metabolopatias (diabetes
mellitus, hipertensién, dislipemias o hiperurice-
mia). Refiere un consumo de tabaco de aproxi-
madamente 10 cigarrillos/dia, sin otros habitos
téxicos. No historia personal o familiar previa de
abortos ni trombosis venosas.

No presenta ningun antecedente clinico de
interés salvo un fenémeno de Raynaud primario
diagnosticado por su médico de Atencion Prima-
ria hace varios afos y una intervencién de hernia
discal. No realiza ningun tratamiento farmacolo6-
gico de forma crénica, salvo toma de analgésicos
y antiinflamatorios de forma ocasional.

Exploracion fisica

La paciente presentaba, a la exploracion ini-
cial, un buen estado general con estabilidad

hemodinamica y exploracién general normal,
excepto por un déficit neurolégico localizado en
mano derecha, con pérdida de fuerza y dificul-
tad para la manipulacién fina de objetos. Con
respecto al resto de la exploracién neuroldgica,
no se hallaron otras alteraciones o déficit en len-
guaje, funciones superiores, pares craneales, vias
largas motoras y sensitivas o reflejos osteoten-
dinosos.

A la exploracion dermatolégica, se observan
lesiones maculosas de tono rojizo violaceo que
forman un reticulo anillado irregular en tronco,
parte superior de extremidades inferiores y
manos, junto con cierta acrocianosis y frialdad
cutanea (fig. 1y 2).

Exploraciones complementarias

Examen bioquimico: glucemia, urea, creati-
nina, ionograma, GOT, GPT, FA, LDH, bilirrubina,
colesterol total, HDL, LDL, triglicéridos, proteina C
reactiva y proteinograma normales.

Hemograma: no signos de anemia, alteracion
de la serie blanca o de la serie plaquetaria. VSG
normal.

Coagulacion: el examen de la coagulaciéon
mostrd varias alteraciones, como un tiempo de
tromboplastina parcial de 59,3 s (rango normal:
25-39 5) y de forma destacada un resultado posi-
tivo para el estudio del sindrome antifoslipido,
tipo anticoagulante ltpico.



Secciéon. Dermatosis en relacion con la medicina interna

Figura 1 Lesiones de livedo en abdomen.

Figura 2 Lesiones de livedo en rodillas y muslos.

Estudio inmunolégico: la paciente presen-
taba ademas anticuerpos antinucleares (ANA) a
titulo 1/320 de patrén moteado, subtipos anti-SSA
y anti-SSB. El estudio de anticuerpos anticentré-
mero (ANCA) fue negativo o no pudo ser reali-
zado al existir ANA.

Serologia VIH, VHB, VHC, laes: negativa.

Radiografia de térax, electrocardiograma,
ecocardiografia transtoracica y ecografia
Doppler de troncos supraadrticos: normales.

Biopsia cutanea: se le practicd una biopsia de
las lesiones del muslo, observandose como Uni-
cas alteraciones unas dilataciones telangiectasicas
de los vasos de la dermis y una cierta prolifera-
cion vascular en el tercio medio de la dermis con
engrosamiento del endotelio, aunque sin signos
de inflamacién ni trombosis.

TAC y RM craneal: se observaron dos lesiones
en lébulo parietal izquierdo (de apariencia suba-
guda) y frontal izquierdo (de apariencia aguda).
Posteriormente se realizéd una arteriografia cere-
bral sin encontrarse alteraciones, pero al examinar
mediante arteriografia la mano derecha se encon-
tr6 una disminucion del calibre de arterias interdi-
gitales del primer y segundo dedo, que se informé
como compatible con una vasculitis.

Diagnadstico

El hallazgo de unas lesiones cutdneas compa-
tibles con una livedo junto con la presencia de
lesiones isquémicas del sistema nervioso central
permitieron diagnosticar a esta paciente de un
sindrome de Sneddon, con el hallazgo asociado
de anticuerpos antifosfolipidos.

Tratamiento

Inicialmente se comenzé con una antiagre-
gacion mediante AAS 300 mg/ dia, pero ante la
confirmacién de la presencia de anticuerpos anti-
fosfolipidos se inici6 terapia anticoagulante con
acenocumarinicos. Actualmente, 5 afios después
del inicio de dicha terapedtica, la paciente no ha
presentado nuevos eventos cerebrovasculares.
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Comentario

El sindrome de Sneddon fue descrito en 1965
en pacientes jovenes con livedo racemosa y acci-
dentes cerebrovasculares. Es una enfermedad
infrecuente (4 casos por cada 100.000 habitantes
al ano) y mayor frecuencia (2:1) en mujeres que
hombres.

Es un cuadro lentamente progresivo, de inicio
entre los 35-45 afos, y donde la clinica cutanea
aparece hasta 10 afnos antes, en forma de livedo
asimétrica e irregular, que no desaparece al nor-
malizar la temperatura cutdnea, denominada
livedo racemosa, de predominio en tronco. La cli-

nica neurolégica se inicia como cefaleas y vértigos,
posteriormente se producen multiples AIT/ACV
isquémicos y una fase final de deterioro cognitivo
vascular. Puede existir afectaciéon en otros érga-
nos, aunque es menos frecuente.

La biopsia cutédnea suele demostrar en la
mayoria de casos una endarteritis obliterante de
pequeno y mediano vaso. En un porcentaje varia-
ble se observan alteraciones inmunolégicas como
ANA y anticuerpos antifosfolipidos, pudiendo
corresponder a un subgrupo con una clinica mas
grave. No hay un tratamiento efectivo, aunque
precisa anticoagulacién y control de factores de
riesgo cardiovascular.



Purpura flexural, periorbitaria
y lesiones orales

Autores: Raquel Iglesias Conde, Marta Gonzalez Sabin,

Ana de Andrés del Rosario

Supervisor: Manuel Almagro Sanchez

Centro: Complexo Hospitalario Universitario A Corufia

Anamnesis

Mujer de 79 anos, sin alergias medicamen-
tosas conocidas y con antecedentes personales
de hipertensién arterial, hernia de hiato, edema
angioneurdtico secundario a ingesta de marisco
(crustaceos, cetaceos y cefalépodos), fibroade-
noma de mama derecha, osteoporosis, asma
bronquial, estenosis del canal lumbar a nivel L4-L5
y trombocitopenia leve sin repercusién clinica, a
tratamiento con venlafaxina, hidroclorotiazida,
simvastatina, tramadol, glucosamina, etoricoxib,
omeprazol y clorazepato dipotasico.

Consulta por primera vez en septiembre de
2010 por lesiones ulcerosas y dolorosas en las caras
laterales de la lengua de meses de evolucién. Cli-
nicamente impresionan de lesiones secundarias a
mordedura, pero igualmente se realiza biopsia de
las mismas para descartar patologia tumoral. En el
estudio histolégico se observan cambios inflama-
torios agudos y crénicos, sin evidencia de malig-
nidad y la paciente es dada de alta. En enero de
2011, vuelve a la consulta por presentar lesiones
en placas eritematopurpuricas, levemente prurigi-
nosas en ambas ingles, de 2 meses de evolucion.
Se realiza un primer diagnostico clinico de liquen
simple crénico, pautandose tratamiento con ace-
ponato de metilprednisolona tépico y se cita a los
6 meses en una nueva consulta, no realizandose
biopsia cutdnea en esta ocasion. En la primera
revision, en julio de 2011, la paciente presenta

nuevas lesiones en region inguinal, cara interna
de muslos y zona periorbitaria. Al interrogar a la
paciente, también refiere astenia de aproximada-
mente un afo de evoluciéon y pérdida de peso.
Ante la sospecha de amiloidosis sistémica prima-
ria, se realiza una exploracion fisica detallada y se
piden pruebas complementarias para confirmar la
sospecha diagnostica.

Exploracion fisica

A la exploracion, destaca la presencia de lesio-
nes maculares, asi como papuloplacas amarillen-
tas o purpdricas, asintomaticas en regién inguinal
y cara interna de ambos muslos (fig. 1a), ademas
la paciente también presentaba purpura periorbi-
taria (signo de los ojos de mapache). La inspeccion
mucocutanea revelé ademas una macroglosia
uniforme con presencia de ulceraciones e impron-
tas dentales en los bordes laterales de la lengua
(fig. 1b). No se encontraron alteraciones en el pelo
ni en las ufas. El resto de la exploracién general
fue normal, sin demostrar visceromegalias, ade-
nopatias periféricas, edemas o déficit neurolégico.

Exploraciones complementarias

Se realiz6 una analitica con hemograma y bio-
gufimica general, serologias, autoinmunidad, estu-
dio de coagulacién, determinacion de B2 micro-
globulina y cuantificacion de globulinas séricas.
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Figura 1a Lesiones purpuricas, asi como
papuloplacas amarillentas en region inguinal y cara
interna de ambos muslos.

Figura 1b  Macroglosia uniforme con presencia de
improntas dentales en los laterales.

Los datos mas destacables fueron aumento de la
velocidad de sedimentacion globular (45 mm la
primera hora), LDH (453 UI/L), B2 microglobulina
(2,72 mg/dL) e hipogammaglobulinemia.

La inmunoelectroforesis de suero y orina
detectd6 un componente monoclonal IgD-A, y la
biopsia de médula 6sea mostré un 20,40% de
células plasmaticas, presentando el 97,9% de
las mismas fenotipo aberrante (CD38+, CD138+,
CD19-, CD45-, CD56+, CD117-, CD20-) y mono-
clonalidad para cadenas ligeras A.

Se tomd muestra cutanea del muslo derecho,
detectandose en el estudio histolégico la presen-
cia de un material eosinofilo acelular en la parte
alta de la dermis (fig. 2a), rojo Congo positivo
(fig. 2b) y con birrefringencia verde manzana con
luz polarizada, con técnicas de inmunohistoqui-
mica este material fue positivo para amiloide Py
negativo para amiloide A.

Diagnastico

Amiloidosis sistémica primaria asociada a mie-
loma multiple IgD A.

Figura 2a Imagen histolégica en la que se observa
material eosindfilo acelular en la parte alta de la
dermis.

fig. 2b  Rojo Congo positivo.

Tratamiento

La paciente fue remitida al Servicio de Hema-
tologia para completar el estudio. Una vez confir-
mado el diagnostico de mieloma multiple IgD-A,
se inicié tratamiento con bortezomib.

Evolucion

A los 7 meses del diagndéstico la paciente con-
tinda estable, en seguimiento en los servicios de
Hematologia y Dermatologfa, persistiendo las
lesiones cutaneas y con moderados dolores 6seos.

Comentario

Las amiloidosis son un grupo de enfermeda-
des caracterizadas por el depésito extracelular de
un material proteico fibrilar. Se dividen en sisté-
micas y localizadas, existiendo numerosos subti-
pos atendiendo fundamentalmente a la proteina
fibrilar causante del depdsito. En el caso de la
amiloidosis sistémica asociada a mieloma, son las
cadenas ligeras de las inmunoglobulinas las cau-
santes del trastorno (amiloidosis AL). La expresivi-
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dad clinica de este tipo de amiloidosis es amplia,
presentando afectacién mucocutédnea aproxima-
damente en el 30% de los pacientes (10-44%
segun las series) siendo, con frecuencia, la pri-
mera manifestacion clinica de la enfermedad. Las
petequias y equimosis espontaneas, o tras trau-
matismos minimos, son los signos cutdneos mas
frecuentes y son el resultado de la infiltracién de
las paredes vasculares por el amiloide, localizan-
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dose fundamentalmente en la regiéon periorbita-
ria y en los grandes pliegues. Ante la sospecha
de amiloidosis AL, debe realizarse el despistaje
de una discrasia de células plasmaticas o mie-
loma subyacente, asi como el estudio de exten-
sién del proceso. El prondstico de esta entidad
es infausto, por lo que su rapida identificaciéon y
diagnostico seran esenciales para el mejor control
de estos pacientes.
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Lesiones ampollosas
y cicatriciales en dorso de manos,
hiperpigmentacion y lesiones

hipopigmentadas faciales

Autores: Maria del Mar Cruz Matarin, Celia Ceballos Cauto,
Ana Rita Rodrigues Barata

Supervisor: Antonio Rodriguez Pichardo

Centro: Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

Anamnesis

Mujer de 65 afios, con los siguientes ante-
cedentes personales: esclerosis multiple, en tra-
tamiento con interferén B-1b durante 10 afos,
hipertensién arterial, dislipemia e hiperuricemia.
No consumia toxicos. Como tratamiento habi-
tual tomaba carbamacepina e irbesartan/hidro-
clorotiazida.

Ingresa en Neurologfa para estudio por presen-
tar historia de 6 meses de alteracion de la funcion
hepdtica, inicialmente atribuido al tratamiento
médico con interferén, por lo que fue suspendido,
y lesiones sospechosas de metastasis hepaticas en
la ecografia abdominal.

Se realizé interconsulta al servicio de Dermato-
logia por presentar hiperpigmentacién de mas de
un ano de evolucién, localizada en cara, escote,
dorso de manos y regiones extensoras de miem-
bros superiores (zonas fotoexpuestas), con apari-
cion de vesiculas, ampollas y cicatrices en dorso de
manos, ante minimos traumatismos, y no relacio-
nado con la exposicién solar. Ademas, presentaba
coloracién sonrosada de la orina de mas de un
afio de evolucion. Asimismo, aparecieron lesiones
hipopigmentadas redondeadas en cara de varios
meses de evolucion.

No presentaba dolor abdominal ni alteraciones
del habito intestinal ni otros sintomas de interés.

Exploracion fisica

Hiperpigmentacién en zonas fotoexpuestas,
con maculas hipopigmentadas redondeadas en
cara (fig. 1), leve hipertricosis malar, y vesiculas,
ampollas tensas y cicatrices en dorso de manos
(fig. 2).

Exploraciones complementarias

Hemograma, PCR, estudio de coagulacién, de
lipidos, de tiroides y sedimento de orina: normal.
En la bioquimica general destaca: GOT 41 U/,
GPT 60 U/l, GGT 69 U/. VSG: 26 mm.

Marcadores tumorales negativos. Serologia
hepéatica negativa.

Ecografia abdominal: revela un higado estea-
tésico difusamente ocupado por zonas hipoden-
sas mal delimitadas, con tendencia a la formacién
de nodulos de 1 ¢cm aproximadamente, sin flujo
anomalo mediante Doppler.

TAC de térax y abdomen: no se visualizan
imagenes nodulares ni zonas de captaciéon de con-
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Figura 1 Hiperpigmentacion facial con maculas
hipopigmentadas bien delimitadas de pequefio
tamafo no descamativas.

traste, sélo adenopatias paratraqueales y axilares
menores de 1 cm.

RNM abdominal: esteatosis hepatica de mor-
fologia parcheada y pseudonodular de predomi-
nio en lébulo derecho, sin signos de metastasis ni
otras lesiones focales hepaticas, y a nivel de pan-
creas, tumor papilar mucinoso intraductal proba-
blemente de rama lateral y benigno.

Colonoscopia: hemorroides externas grado Il.

Sideremia y ferritina: normales.

Serologia VHB y VHC: negativa.

Biopsia ampolla dorso dedo: ampolla sube-
pidérmica con escasa presencia de infiltrado infla-
matorio y engrosamiento de membranas basales
de los pequefios vasos sanguineos, sugestiva de
porfiria cutanea.

Inmunofluorescencia directa: depositos li-
neales a nivel de la unién dermoepidérmica de
19G (+++).

Estudio de porfirinas: leve disminucion
de coproporfirina y protoporfirina en sangre,
aumento de uroporfirinas en orina de 24 horas
383 mcg/24h (5-110) y porfirinas en heces dentro
de la normalidad. Barrido espectrofluorométrico:
pico de fluorescencia a 620 nm.

Diagnadstico

Porfiria cutédnea tarda.

Figura 2 Se aprecia una ampolla de pequefo
tamanfo y contenido claro, erosiones y costras, en
dorso de dedos y manos.

Lesiones parecidas al vitiligo secundarias a
interferén.

Tratamiento

Fotoproteccion, abstencién de bebidas alco-
holicas y sangrias 300 ml cada 2 semanas en la
Unidad de Dia del hospital.

Evolucion

Continuaron apareciendo quistes de millium en
las manos y lesiones ante minimos traumatismos.
Después de instaurar el tratamiento se control6 la
formacion de ampollas en 2 meses y las porfirinas
se normalizaron al cabo de un afio.

Las lesiones parecidas al vitiligo desaparecieron
después de la suspension de interferén.

Comentario

La porfiria mas frecuente es la porfiria cuta-
nea tarda (PCT). Los factores precipitantes mas
importantes son el consumo de alcohol, los
estrogenos, la sobrecarga hepética de hierro (el
factor predisponente principal es la hemocroma-
tosis genética subclinica) y las infecciones virales
(hepatitis C, infecciéon combinada VHC-VIH). La
paciente no presentaba ninguno de estos fac-
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tores, Unicamente el tratamiento con interferén
para su patologia, de ahi el probable papel del
interferén B en el desencadenamiento, habién-
dose descrito hasta la fecha Unicamente por
interferén o.

El interferon también se ha relacionado con el
desencadenamiento de lesiones parecidas al viti-
ligo. Se ha descrito con interferén o en melanoma
y hepatitis C y con interferon B-1a en esclerosis
multiple. El mecanismo es la activacion de células
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T citotoxicas que reconocen péptidos derivados de
proteinas melanociticas unidos a complejo mayor
de histocompatibilidad. En nuestra paciente fue-
ron secundarias a interferon B-1b.

En conclusién, hemos presentado una paciente
de esclerosis multiple que al ser tratada con inter-
ferén B-1b desarrolla dos patologias cutaneas:
porfiria cutdnea tarda y lesiones parecidas al
vitiligo, patologias que desaparecen al retirar el
medicamento.

1 Thevenot T, Bachmeyer C, Hammi R, et al. Occurrence of porphyria cutanea tarda during peginterferon/ribavirin therapy

for chronic viral hepatitis C. J Hepatol 2005;42:607-8.
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3 Mosterd K, Henquet C, Frank J. Porphyria cutanea tarda as rare cutaneous manifestation of hepatic metastases treated
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4 Kocer B, Nazliel B, Oztas M, Batur HZ. Vitiligo and multiple sclerosis in a patient treated with interferon beta-1a: a case

report. Eur J Neurol 2009;16(4):e78.79.



Cordones laterales en tronco en
paciente con artritis reumatoide

Autores: Tania Diaz Corpas, Josefa Bernat Garcia,

Marfa Pilar Pérez Garcia

Supervisor: Almudena Mateu Puchades

Centro: Hospital Universitario Doctor Peset, Valencia

Anamnesis

Paciente de 57 afios controlado desde hace
afos en nuestro servicio por una telangiectasia
macular eruptiva perstans sin afectacion sisté-
mica, que acudié de urgencias por la presencia de
unas lesiones de un mes de evolucion, asintomati-
cas, que fueron apareciendo progresivamente, en
ambos laterales del tronco. Como antecedentes
médicos destacaba una artritis reumatoide sero-
positiva erosiva nodular de mas de 17 afios de
evolucién, poliarticular y simétrica, que afectaba
a pequenas articulaciones de manos y pies, tobi-
llos, mufiecas, rodillas, codos y hombros, contro-
lada por reumatologia, y por la que se encontraba
en tratamiento con adalimumab 40 mg/s.c. cada
2 semanas, metotrexato 25 mg/s.c. semanales y
prednisona 2.5 mg/v.o. diarios. Ademas de las
lesiones cutaneas, el paciente referia empeora-
miento de su patologia articular en las Ultimas
semanas, sobre todo en manos.

Exploracion fisica

A la exploracién se objetivaron unas placas infil-
tradas, eritematovioldceas, de morfologia lineal,
a modo de “cuerdas” o “cordones”, distribuidas
simétricamente en ambas caras laterales del tronco
(fig. 1a y 1b). El paciente no presentaba lesiones
similares en otras localizaciones y tampoco referia

fiebre, cuadro constitucional ni otra sintomato-
logia acompanante, aparte del agravamiento de
su enfermedad articular. No lo relacionaba con la
introduccién de ningln farmaco nuevo asi como
tampoco con la exposicion solar.

Pruebas complementarias

Se realizé una biopsia cutdnea que mostrd una
epidermis sin alteraciones, destacando un denso
infiltrado inflamatorio predominantemente en
dermis media y profunda, compuesto de histio-
citos, eosindfilos y linfocitos, rodeando areas de
necrobiosis del colageno sin llegar a formar verda-
deros granulomas. En dermis superficial coexistia
también un infiltrado inflamatorio discreto de pre-
dominio perivascular (fig. 2).

Diagnastico

Dermatitis granulomatosa intersticial (DGI).

Tratamiento y evolucion

Fue valorado a los pocos dias por Reumatolo-
gia, donde se evidencié un empeoramiento de la
artritis, sobre todo en el tarso, y una sinovitis de
codo derecho. Las lesiones cutdneas se resolvieron
espontaneamente en 3 meses sin necesidad de tra-
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Figuralay 1b Lesiones a modo de “cuerdas”
o “cordones” infiltradas, eritematoviolaceas,
distribuidas bilateral y simétricamente en ambos
laterales del tronco.

tamiento tépico ni sistémico adicional, dejando la
piel discretamente atréfica. Por el momento, no ha
vuelto a presentar nuevos brotes de las mismas.

Discusion

La DGl es un “patrén reactivo” de inflamacion
granulomatosa y necrobiosis en el contexto de
distintas enfermedades sistémicas. Clasicamente
se ha relacionado con la artritis reumatoide. En la
histopatologia observamos una dermatitis granu-
lomatosa con histiocitos en empalizada y/o en el
intersticio, presencia variable de neutréfilos y eosi-
nofilos, pudiendo coexistir con vasculitis leucoci-
toclastica, y con degeneracién del colageno en
todos los estadios.
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Figura 2 La histopatologia muestra un infiltrado
predominantemente en dermis media y profunda
compuesto de histiocitos, eosinéfilos y linfocitos,
rodeando areas de necrobiosis del colageno.

Clinicamente las bandas cutaneas lineales o
“cuerdas” se consideran patognomonicas, pero
son las menos frecuentes. Su forma de presen-
tacion suelen ser papulas, placas o nodulos eri-
tematoviolaceos en extremidades y tronco, que
tienden a ser persistentes o aparecer en forma de
brotes paralelamente a la enfermedad de base,
aungue se han descrito resoluciones espontaneas.
Si es secundario a un farmaco, se resuelve tras su
retirada. Puede preceder a la enfermedad de base
aunque no se relaciona con un empeoramiento
de la misma.

Respecto al tratamiento pueden emplearse
corticoides —tdpicos, intralesionales o sistémicos—,
dapsona, colchicina, hidroxicloroquina, ciclospo-
rina y ciclofosfamida, entre otros.

Rodriguez-Caruncho C, Bielsa I. Dermatitis granulomatosa intersticial. Semin Fund Esp Reumatol. 2010;11:64-9.

2 Bassas J, Umbert P. Dermatitis granulomatosa intersticial con artritis. Actas Dermosifliograf. 2004;95:120-3.

3 Verneuil L, Dompmartin A, Comoz F, Pasquier CJ, Leroy D. Interstitial granulomatous dermatitis with cutaneous cords and
arthritis: A disorder associated with autoantibodies. ] Am Acad Dermatol. 2001;45:286-91.

4 Garcia-Rabasco A, Esteve-Martinez A, Zaragoza-Ninet V, Sénchez-Carazo JL, Alegre-de-Miquel V. Interstitial granuloma-
tous dermatitis in a patient with lupus erythematosus. Am J Dermatopathol. 2011;33:871-2.

5 Felcht M, Faulhaber J, Géttmann U, Koenen W, Goerdt S, Goebeler M. Interstitial granulomatous dermatitis (Ackermanis

Syndrome). Eur J Dermatol. 2010;20:661-2.



Placas atroficas e induradas

Autores: Ana Julia Garcia Malinis, Rocio Munoz Martinez,
Alba Santamarina Albertos

Supervisor: Alberto Miranda Romero

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valladolid

Anamnesis

Paciente mujer de 68 afos sin alergias medica-
mentosas conocidas y con antecedentes personales
de dislipemia, ablacién de taquicardia intranodal en
febrero de 1998. Accidente isquémico transitorio
en julio de 2010. En tratamiento crénico habitual
con: Adiro® 300, Pariet® y atorvastatina.

Acude a nuestra consulta derivada desde el
Servicio de Cirugia General, donde la paciente
habia sido intervenida quirdrgicamente con exe-
resis de posible lipoma en brazo derecho, diag-
nosticado por su médico de Atencién Primaria. El
estudio histopatolégico mostré hallazgos compa-
tibles con esclerodermia localizada.

Exploracion fisica

En el momento de la exploracion en nuestra
consulta, la paciente presentaba en el brazo dere-
cho, en la zona de la intervencién, una cicatriz
atréfica superficial, con induracion a la palpacion
y adhesion a planos profundos (fig. 1a).

Ademas, en la espalda, a nivel de ambas
escapulas, presentaba dos placas induradas,
deprimidas, de mas de 10 cm de didmetro la de
mayor tamano (fig. 1b).

No presentaba dificultad ni dolor en la movi-
lizacion de las extremidades. Ni sintomatologia
respiratoria.

Exploraciones complementarias

Se solicité un estudio que incluia:

Biopsia cutdnea de lesion situada en escapula
derecha: dermis engrosada por gruesas bandas de
coldgeno homogenizadas a nivel profundo, y en
dermis papilar. Fibrosis perianexial con pérdida de

la grasa periecrina y atrofia de unidades pilose-
baceas. Paredes vasculares engrosadas, con endo-
telios prominentes. Infiltrado inflamatorio linfo-
plasmohistiocitario, sobre todo a nivel dérmico
profundo e hipodérmico, perivascular. Extensién
hipodérmica septal de la esclerosis, con ahoga-
miento de lobulillos adiposos (fig. 2).

Analitica de sangre con hemograma, bioqui-
mica, VSG, ANA, autoanticuerpos, inmunoglobu-
linas, inmunocomplejos y serologia con resultado
normal.

Radiografia de térax y gastroscopia, normal.

Diagndstico

Morfea profunda.

Tratamiento y evolucion

De forma consensuada con la paciente opta-
mos por un tratamiento local. La paciente fue
tratada con calcipotriol y betametasona tdpica
en la zona central e infiltraciones corticoideas
en los bordes de la lesién, sin mejorfa. Debido a
la falta de respuesta con el tratamiento anterior,
en el momento actual la paciente esta en trata-
miento con clobetasol tépico y tacrolimus 0,1%,
en espera de respuesta.

Actualmente las lesiones siguen estables, sin
signos de empeoramiento, ni aparicion de nuevas
lesiones, ni sintomas sistémicos.

Comentario

La morfea profunda es una forma rara de
esclerosis cutanea localizada que afecta a dermis
profunda, tejido celular subcutaneo, pudiendo
llegar a alcanzar fascia, musculo o periostio. La
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Figura 1a Cicatriz atréfica con induracion a

la palpacién, en la zona de la intervencion quirdgica.
Figura 1b  Placas induradas, deprimidas, a nivel
de ambas escapulas.

etiologia es desconocida, aungue se cree que hay
varios factores implicados: genéticos, toxicos, vas-
culares, inmunoldgicos. ..

Clinicamente se observa una piel engrosada,
empastada, con aspecto de piel de naranja e
induracién subcutanea. La afectacion de érganos
internos es poco frecuente.

Histolégicamente, hay una moderada atrofia
epidérmica con engrosamiento de las fibras de
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Figura2a Coldgeno homogeneizado con
afectacion de lobulillos adiposos HE x4.
Figura 2b Vista ampliada de colageno
homogeneizado HE x40.

coldgeno homogeneizadas, que se puede acom-
panar de un infiltrado inflamatorio constituido
por linfocitos, histiocitos y eosinofilos, de predo-
minio perivascular, con afectacion de los tejidos
profundos.

El tratamiento de la morfea actualmente no esta
estandarizado; se han utilizado corticoides sistémi-
cos, topicos, antipaludicos orales, fototerapia UVA,
inmunomoduladores, etc., con resultados variables.

1 Laguna C, Garcia-Melgares ML, Febrer I. Morfea Infantil. Piel, 2009;24(1):28-34.
2 Torrelo A, Suarez J, Colmenero |, Azorinn D, Perera A, Zambrano A. Deep morphea alter vaccination in two young chil-

dren.Pediatr Dermatol. 2006;23:484-7.

3 Bielsa I, Ariza A. Deep morphea. Semin Cutan Med Surg. 2007;26 :90-5.
4 Khelifa E, Masouyel, Chavaz P, Hauser H, Grillet JP, Borradori L. Primary atrophic solitary morphea profunda. Dermatology.

2008;217:207-10.

5 Segura-Palacios JM, Gémez E, Hiraldo A, Sanz A. Morfea profunda. Piel, 2010; 25(4): 225-227.



Papulas umbilicadas
muy pruriginosas

Autores: Ana Maria Rodriguez Martin, Juan Ruano Ruiz,

Enrique Casas de la Asuncion, Rafael Jesus Jiménez Puya

Centro: Hospital Universitario Reina Sofia, Cérdoba

Anamnesis

Mujer de 86 afos, con antecedentes perso-
nales de hipertension arterial, diabetes mellitus
tipo 2, insuficiencia renal crénica en hemodidlisis,
anemia en tratamiento con eritropoyetina, y car-
diopatia isquémica e hipertensiva. Nos consultaba
por la aparicion de lesiones cuténeas de un carac-
ter muy pruriginoso y con una evoluciéon de mas
de 2 afios.

Exploracion fisica

A la exploracién, la paciente presentaba papu-
las umbilicadas muy pruriginosas, con costras
hiperqueratosicas de caracter hemorrdgico en
su superficie, de 1 cm de didmetro aproximada-
mente, de consistencia firme y localizadas sobre
todo en tronco y extremidades. No existia afec-
tacion de palmas, plantas y region facial (fig. 1).
No se evidencié ningun otro hallazgo significativo.

Exploraciones complementarias

El estudio histopatoldgico mostraba una elimi-
nacion transepidérmica de colageno (fig. 2), con
tapoén queratdsico, conoideo, lamelar y contenido
basofilico central. La epidermis adyacente al tapdn
era acantésica, asentando sobre una epidermis
adelgazada o atrofica, por donde en ocasiones
penetraba hacia la dermis papilar como un “clavo”.

Diagnadstico

Con los datos clinicos e histolégicos se esta-
bleci6 el diagnéstico de dermatosis perforante
adquirida.

Tratamiento

El tratamiento de las enfermedades perforan-
tes es poco efectivo por lo general, en el caso de
nuestra paciente iniciamos tratamiento con anti-
histaminicos orales, emolientes y corticoide topi-
cos, plantedndonos el inicio de isotretinoina en
caso de persitencia de la sintomatologfa.

Comentario

Las dermatosis perforantes constituyen un
grupo heterogéneo de enfermedades caracteriza-
das por la migracion transepidérmica de compo-
nentes de la matriz extracelular de la dermis tras
un proceso inflamatorio y/o degenerativo.

Se conocen clasicamente cuatro entidades
bien diferenciadas segun el material eliminado:
elastosis perforante serpiginosa (fibras elasticas),
colagenosis perforante reactiva (colageno), enfer-
medad de Kyrle (queratinizacién invertida) y foli-
culitis perforante (eliminacion transfolicular de
colageno vy fibras elasticas); en los Gltimos afos
se ha afadido la dermatosis perforante adquirida
(DPA) para denominar cualquier dermatosis per-



Seccion. Dermatosis en relacion con la medicina interna

Figura1 Dermatosis perforante adquirida. Papulas
hiperqueratdsicas umbilicadas, con tapén central,

y detalle de las mismas sobre superficie extensora
MMII.

forante clasica que se presente en asociacion con
diabetes, insuficiencia renal crénica (IRC) o ambas,
COMO en nuestro caso.

La etiologia y la patogénesis son desconocidas.
La asociacién de la DPA con IRC, hemodidlisis o
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Figura 2 Epidermis perforada con una depresiéon
epidérmica por la que se elimina material dérmico
(HE x10).

diabetes puede considerarse causal, aunque se
puede asociar a otras enfermedades como hepa-
titis crénica, insuficiencia hepatica, o neoplasias.

Las lesiones elementales son papulas del ta-
mano de la punta de un alfiler (hasta 1 cm), con
centro umbilicado y tapdn central adherido que
a la extraccion manual deja una superficie cra-
teriforme sangrante. Las lesiones suelen dejar
cicatriz residual, y el prurito suele ser intenso. Se
localizan en las superficies flexoras de las extre-
midades, pero también pueden presentarse en el
tronco, cuello, cara y raras veces en cuero cabe-
lludo.

La terapéutica incluye el uso de queratoliticos
tdpicos, o administracion de isotretinoina sisté-
mica. También radiacion UVB, terapia con PUVA
y, en lesiones individuales, crioterapia. Se ha des-
crito, a su vez, la resolucion espontanea y la remi-
sion después del trasplante renal o interrupcién de
la hemodialisis.

1 Santamaria Gonzalez V, Cervantes Acevedo AM, Barrios Ganem E. Dermatosis con eliminacion transepidérmica clasicas.

Rev Cent Dermatol Pascua 2002; 11 (1): 40-48.

2 Arredondo M, Londofo A, Restrepo R. Enfermedades con eliminacién transepidérmica. Rev Asoc Col Dermatol 2008; 16

(3): 185- 195.

3 Fernandez Sanchez M, Orozco Topete R. Dermatosis en pacientes con insuficiencia renal cronica terminal. Dermatologia

Rev Mex 2011; 55(6):352-358.



Maculas y papulas eritematoviolaceas
en zonas acrales

Autores: Diana Menis, Lydia Marofias Jiménez,

Victoria Alegria Landa, Sara Lopez Gomez

Centro: Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

Anamnesis

Mujer de 41 afos con antecedentes de sin-
drome de Sjogren, lumbalgia y artralgias de
grandes y pequefias articulaciones, litiasis renal y
fumadora (un paquete diario), que acudi6 a las
consultas de nuestro servicio en abril de 2009 por
lesiones en dedos de manos y pies de varios meses
de evolucién. La paciente presentaba fisuras en
los pulpejos de manos y lesiones eritematosas en
diana en pulpejos de pies. Referia episodios de
algunos meses de evoluciéon consistentes en blan-
gueamiento y dolor con el frio, asi como amora-
tamiento con el calor en zonas acrales. Asociaba
fotosensibilidad y dolores articulares de caracte-
risticas mecanicas en mufiecas, codos y hombros.

Exploracion fisica

En pulpejos de dedos de manos se observaba
un tinte levemente eritematoso con algunas
fisuras no sangrantes. En pulpejos de los pies
presentaba maculopapulas eritematoviolaceas
de 1-2 mm que no blanqueaban a la vitropre-
sion, algunas de centro blanquecino y deprimido
(fig. 1). Tercer dedo de pie derecho de aspecto
mas amoratado respecto a los demas dedos.
En dorso de ambos pies presentaba papulas
eritematosas dolorosas al tacto (fig. 2). No se
logra provocar el fenémeno de Raynaud tras la
inmersion de manos en agua helada. No presen-
taba livedo reticularis.

Exploraciones complementarias

Bioquimica: colesterol 245 mg/dl, resto nor-
mal.

Hemograma: normal.

Sistematico de orina: indicios de leucocitos,
resto normal. Sedimento: 5-10 leucocitos por
campo.

Coagulacion: TTPA alargado (44,5), resto nor-
mal.

Inmunoquimica: C3-C4 normal, PCR normal,
FR 34,10, ASLO normal, IgG e IgA normales, IgM
449 mg/d|, crioglobulinas negativo.

Inmunofijacién en suero: IgG normal, IgA
normal, IgM banda oligoclonal, k¥ y A banda oli-
goclonal

Autoinmunidad: ANA (+) 1/80, Anti Ro (+),
Anti Jo-1 (+), resto negativo. Anticardiolipina IgM
39,5 UFL/m, IgG e IgA en rango normal, anti-CCP,
anti-B2 glicoproteina IgA en rango normal.

Biopsia dedo del pie: infiltrado linfocitario
en banda, degeneracién vacuolar de la basal y
queratinocitos necréticos. Asimismo, se observa
un infiltrado inflamatorio linfocitario perivascular
en dermis profunda. Diagnostico anatomopatolé-
gico: piel con lupus eritematoso.

Capilaroscopia: normal.

Diagnastico

Perniosis lUpica sin compromiso sistémico.
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Figura 1

Lesiones eritematopapulosas milimétricas
de bordes mal definidos, algunas con centro
blanquecino deprimido en pulpejos de pie derecho.

Tratamiento y evolucion

Las lesiones se trataron con medidas locales,
supresion del tabaco, corticoides orales y topi-
cos durante las crisis. Como terapia de manteni-
miento ha seguido tratamiento con vasodilatado-
res (amlodipino 5 mg/dia) y antiagregantes (ASA
100 mg/dia) sin brotes desde febrero de 2010.

Discusion

La perniosis lUpica es una manifestacion cutanea
inespecifica de lupus que se caracteriza por lesio-
nes inflamatorias que afectan a dedos de manos,
pies, muslos, pabellones auriculares, nariz, codos o
rodillas, desencadenadas por el frio. Consisten en
maéculas, papulas y noédulos eritematoviolaceos o
purpuricos dolorosos que pueden ulcerarse. Nues-
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Figura 2 Péapulas eritematosas dolorosas a
la palpacién en dorso de dedos pie derecho.

tra paciente cumplia dos criterios mayores (presen-
cia de lesiones inducidas o agravadas por el frio en
localizacién acral y evidencia histologica de lupus)
y un criterio menor (resultados negativos de crio-
globulinas o aglutininas al frio) propuestos para el
diagnostico'. Puede preceder la apariciéon de lupus
eritematosos sistémico (LES) y el riesgo para desa-
rollar dicha entidad varfa entre un 17,6%-20%?2.
Se encontrd asociacion significativa entre perniosis
lupica y fendmeno de Raynaud, fotosensibilidad
y presencia de anticuerpos anti-SSA, que, segun
algunos autores, podrian estar involucrados en su
patogénesis®. Ninguna terapia ha demostrado ser
completamente eficaz. Resultan basicas las medi-
das profilacticas manteniendo un ambiente calido
y ropa abrigada. Los farmacos que han demostrado
los mejores resultados son los calcioantagonistas
(diltiazem y nifedipino)*.

1 Su WP, Perniciario C, Rogers RS. Chilblain lupus erythematosus (lupus pernio): clinical review of the Mayo Clinic experi-
ence and proposal of diagnostic criteria. Cutis 1994; 54: 395-9
2 Millard LG, Rowell NR. Chilblain lupus erythematosus (Hutchinson). A clinical and laboratory of 17 patients. Br J Dermatol

1978; 98: 597-506

3 Aoki T, Ishizawa T, Hozumi Y. Chilblain lupus erythematosus of Hutchinson responding to surgical treatment: a report of
two patients with anti Ro/SS-A antibodies. Br J Dermatol 1996: 134; 533-7

4 Rustin MHA, Newton JA, Smith NP e al (1989) The treatment of chilblains with nifedipine: the results of a pilot study, a
double blind placebo controlled randomized study and a long term open trial. Br J Dermatol 120:267-274

5 C. M. Hedrich, B. Fiebig, F. H. Hauck et al. Chilblain lupus erythematosus fi a review of literature. Clin Rheumatol 2008;

27:949- 954



Livedo reticular persistente
y generalizada

Autores: Deysy E. Cieza Diaz, Maria del Carmen Ceballos

Rodriguez, Paloma Borregén Nofuentes

Supervisor: José Antonio Avilés Izquierdo

Centro: Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madrid

Anamnesis

Mujer de 39 afios, sin alergias medicamento-
sas conocidas, usuaria de parche anticonceptivo y
como Unico antecedente una cirugia para protesis
de mama hace unos 12 afos. No tenfa antece-
dentes personales ni familiares de enfermedad
autoinmune del tejido conectivo, trombofilias o
enfermedades neurolégicas.

La paciente es ingresada en el Servicio de Neu-
rologia por clinica compatible con un accidente
cerebrovascular (ACV) con parestesias en lengua,
ala nasal derecha, los dos primeros dedos de
mano derecha y dificultad para tragar.

Avisan al Servicio de Dermatologia para valorar
lesiones violaceas de unos 10 afios de evolucién
de inicio en dorso de manos y extensién progre-
siva a extremidades y tronco.

Exploracion fisica
TA: 160/98. FC: 90 lpm.

Exploracion neuroldgica

Paciente despierta, consciente y orientada en
las tres esferas. Pardlisis facial supranuclear con
hipoestesia facial derecha, hipofonia y paralisis de
hemilengua derecha.

Exploracion dermatologica

Lesiones violaceas distribuidas con un patron
reticular irregular en tercio superior de torax,
region lumbar, abdomen, dorso de manos, ante-
brazos, muslos (fig. 1), rodillas, regién posterior de
piernas y planta de pies (fig. 2). No habia presen-
cia de Ulceras, ni ampollas, ni zonas de necrosis.

Pruebas complementarias

Hemograma, bioguimica con funcién renal y
coagulacion basica normales. Proteinograma nor-
mal.

Homocisteina y estudio de trombofilias norma-
les.

ANA negativo, anticuerpos antifosfolipidos,
anti-ENA, anti-DNA negativos, ANCA vy crioglobu-
linas negativos.

Serologias para VIH, VHB, Brucella y Borrelia
burgdorferi negativas.

ECG, ecocardiograma transesofdgico y Holter
ECG: normales.

Resonancia magnética cerebral: lesion isqué-
mica aguda afectando a parte del drea motora
primaria del lado izquierdo. Se identifican otras
lesiones, una de ellas de aspecto crénico y otra
evolucionada situadas en el cértex cerebral de los
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Figura 1
izquierdo.

Livedo reticular irregular en muslo

|6bulos parietal izquierdo y temporal derecho, res-
pectivamente. Infarto lacunar antiguo en hemisfe-
rio cerebeloso izquierdo. No se logran demostrar
anomalias vasculares, ni lesiones tumorales.
Arteriografia de troncos supraadrticos e intra-
cerebral: se observa alteracion de las ramas dista-
les de las arterias cerebrales, sugestivas de vascu-
lopatia de arterias de mediano/pequefio calibre.

Inmunoelectroforesis del LCR normal.
Biopsia cutanea: inespecifica.

Diagnadstico

Infarto agudo en territorio de la arteria cerebral
media e infartos territoriales evolucionados clini-
camente silentes.

Livedo reticular irregular generalizada.
Sindrome de Sneddon.

Figura 2 Livedo reticular irregular en planta de
ambos pies.

Tratamiento

Se inici¢ tratamiento con enoxaparina sédica y
posterior anticoagulacién con acenocumarol.

Se recomend6 abandono del habito tabaquico,
médidas higienicodietéticas y rehabilitacion.

Evolucion

Paciente con mejorfa parcial de la clinica neu-
rolégica motora y a los 6 meses de seguimiento
no ha vuelto a presentar clinica sugerente de un
nuevo ACV, ni progresion de la livedo reticular.

Comentario

La livedo reticular se caracteriza por una colo-
racion cutanea violacea distribuida en un patrén
reticular que traduce afectacion en los vasos dér-
micos subyacentes y puede constituir la Unica
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anomalia o ser el signo cutdneo de una enferme-
dad sistémica asociada, de ahi la importancia de
su estudio’.

El sindrome de Sneddon es poco frecuente,
en algunos pacientes puede ser una manifesta-
cion del sindrome de anticuerpos antifosfolipidos,
mientras que en otros representa una vasculopa-
tia distinta, que afecta las arterias de pequefio
calibre, especialmente en el cerebro y la piel. Se
caracteriza por una livedo reticular persistente y
extensa asociada a enfermedad del sistema ner-
vioso central?3. La livedo reticular suele preceder
a los sintomas neuroldgicos por afos como en
nuestro caso.

La sensibilidad de una biopsia cutanea suele ser
del 27% y se incrementa a 80% con tres biopsias

Bibliografia

y suele observarse trombos hialinos ocluyendo
la luz vascular de las arteriolas de la dermis pro-
funda®.

Aunque la livedo reticular es el hallazgo cuta-
neo caracteristico de este sindrome, otras pato-
logias deben considerarse, entre ellas las enfer-
medades del tejido conectivo, las trombofilias,
la ateroesclerosis, el mixoma atrial o émbolos de
cualquier etiologia’3.

Presentamos un caso de sindrome de Sneddon,
aungue no se ha obtenido una biopsia cutanea
caracteristica, la clinica es compatible y se han
descartado otras patologias. Este sindrome se
tiene que tener en cuenta en el diagnéstico dife-
rencial de cualquier paciente con livedo reticular
persistente.

1 Bolognia, Jorizzo, Rapini. Dermatology. 2" Edition. Mosby Elsevier. 2008: 342 y 1615-18

2 Akbal A, Kurtaran A, Selcuk B et al. A rarely seen sindrome in rehabilitation of hemiplegia: antiphospholipid antibody-
negative Sneddon’s syndrome. Rheumatol Int. 2010; 30: 1489-91.

3 Duval A, Darnige L, Glowacki F et al. Livedo, dementia, thrombocytopenia and endothelitis without antiphospholipid
antibodies: Seronegative antiphospholipid-like syndrome. J Am Acad Dermatol. 2009; 61: 1076-8.

4 Wohlrab J, Fischer M, Wolter M, Marsch W.C. Diagnostic impact and sensitivity of skin biopsies in Sneddon’s syndrome.

A report of 15 cases. Br J Dermatol. 2001; 145: 285-288.



Lesiones eritematoviolaceas
descamativas de larga evolucion
asociadas a fiebre sin foco

Autores: Sara Alcantara Luna, Ana Marquez Garcia,
Araceli Corrales Rodriguez

Supervisor: Andrés Ruiz de Casas

Centro: Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

Anamnesis

Mujer de 60 afios sin alergias a medicamentos
conocidas que, como antecedentes personales de
interés, presenta hipertensién arterial en trata-
miento con enalapril 20 mg/dia y habia sido inter-
venida de tiroidectomia por bocio multinodular
estando actualmente en tratamiento sustitutivo.

En seguimiento en Dermatologfa por lesiones
de un afo de evolucién compatibles clinica e his-
tolégicamente con eritema polimorfo que mejo-
raron, aunque sin resolucién completa, con tra-
tamiento corticoideo tépico. Ante la sospecha de
que enalapril fuera el desencadenante del cuadro,
se sustituy6é por amlodipino, sin encontrar mejo-
rfa. A los 2 meses ingresé por fiebre elevada sin
foco evidente, empeoramiento del estado general
y odinofagia. No referia antecedente de proceso
infeccioso ni de otra medicacion.

Exploracion fisica

Placas eritematovioldceas con descamacion
en los bordes y blangueamiento central atrofico
(fig. 1) localizadas en areas fotoexpuestas como
escote, superficie de extension de brazos y super-
ficie anterior de miembros inferiores. Ademas,
exulceraciones orales. No se objetivd afectacion
palmoplantar, signos de artritis, ni adenopatias.

Exploraciones complementarias

Hemograma con anemia sin reticulocitosis y
102.000 plaguetas por microlitro con coagulacion
normal. Los hallazgos bioquimicos se encontraban
dentro de la normalidad, excepto un aumento de
la PCR (90,87 mg/l). Frotis de sangre periférica con
anisotrombopenia sin otras alteraciones. Ademas
se realizé prueba de Coombs, hemocultivos y uro-
cultivos, que resultaron negativos.

Repetimos la biopsia cutanea y el estudio histo-
patoldgico demostré dermatitis de la interfase con
disqueratosis e infiltrado inflamatorio de predomi-
nio linfocitario, resultando nuevamente sugestiva
de eritema multiforme (fig. 2). La IFD no demostré
evidencia de depdsitos de inmunoglobulinas, de
complemento ni de fibrinégeno. En la determi-
nacién de autoanticuerpos se obtuvo positividad
para cribado de ANA con patrén moteado, anti-Ro
y anti-La. Resto normal.

Diagnastico

Sindrome de Rowell.

Tratamiento

Se inicié tratamiento empirico con piperacilina-
tazobactam y se afnadié prednisona 30 mg/dia
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Lesiones eritematodescamativas

Figura 1
con centro atrofico.

via oral y, localmente, propionato de clobetasol
crema dos veces al dia.

Evolucion

Debido a la buena evolucién de la paciente
después de 2 semanas de tratamiento, se realizd
una pauta descendente progresiva de los corticoi-
des hasta suspenderlos.

Comentario

El sindrome de Rowell se caracteriza por la
asociacion de lupus eritematoso sistémico, suba-
gudo o discoide, lesiones tipo eritema multiforme

Figura 2 Degeneracion vacuolar de la capa basal
y necrosis de los queratinocitos.

(eritema multiforme-like) y presencia de determi-
nados marcadores inmunoldgicos: anticuerpos
antinucleares con patrén moteado, anticuerpos
anti-Ro, anti-La y factor reumatoide. Se mantiene
controversia acerca de la existencia de dicho sin-
drome, aunque para muchos autores es una enti-
dad con criterios bien establecidos agrupados
en dos categorfas: mayores (lupus eritematoso
sistémico, subagudo o cutdneo puro, eritema
multiforme-like con o sin afectacion de mucosas
y anticuerpos antinucleares con patrén moteado)
y menores (eritema pernio, anticuerpos anti-Ro,
anti-La y el factor reumatoide). Se requieren tres
criterios mayores o dos criterios mayores y uno
menor para establecer el diagndstico.



Ulceras necroticas
rapidamente progresivas

Autores: Zaira Pellicer Oliver, Rebeca Bella Navarro,

Eva Gutiérrez Paredes, Antonio Javier Gonzalez Rodriguez

Supervisor: Angeles Revert Fernandez

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valencia

Anamnesis

Mujer de 60 afos, sin alergias medicamentosas
conocidas, con antecedentes personales de diabe-
tes mellitus tipo 2 insulinodependiente, hiperten-
sién, bronquitis crénica y hepatopatia crénica de
origen etilico con varices esofdgicas grado B. En
tratamiento con bromazepam, insulina, simvasta-
tina, valsartan, diosmina y, ocasionalmente, acetil-
cisteina y broncodilatadores inhalados.

Es remitida a nuestra consulta por presentar
Ulceras persistentes en los miembros inferiores de
6 meses de evoluciéon, que le ocasionan ligeras
molestias. Niega antecedente traumatico y otros
sintomas asociados.

Exploracion fisica

A la exploracion se observan dos escaras necro-
ticas localizadas, de forma simétrica, en la cara
posterior de ambas piernas, con un halo violaceo
periférico. La piel del tercio inferior de las extremi-
dades inferiores presenta lesiones maculares erite-
matoparduzcas, con patrén livedoide, totalmente
asintomaticas (fig. 1a). Los pulsos son palpables
y simétricos. El resto de la exploracién no aporta
otros hallazgos.

Exploraciones complementarias

Se realiza una analitica completa (hemograma,
bioquimica con metabolismo fosfocélcico y PTH,

estudio de trombofilia, autoinmunidad), donde des-
tacan una glucemia de 208 mg/dl, hipertransamine-
mia, la proteina C reactiva de 12 mg/L y la lactato
deshidrogenasa de 651 UI/L; la calcemia, la urea'y
la creatinina, asi como el resto de los pardmetros
bioguimicos y los estudios de coagulacion e inmu-
nolégicos no mostraron alteraciones significativas.

Las serologias para hepatitis y virus de la inmu-
nodeficiencia humana (VIH) son negativas.

En el cultivo del lecho ulceroso se aisla una
Pseudomonas aeruginosa y una Escherichia coli
betalactamasa de espectro extendido, que re-
quiere antibioterapia parenteral.

El Doppler arterial de los miembros inferiores
muestra una extensa ateromatosis calcificada de
las paredes arteriales (fig. 2a), con una estenosis, a
nivel distal de ambas arterias femorales superficia-
les, hemodindmicamente significativas (con una
reduccion luminal del 50% y el 65%), con signos
indicativos de leve insuficiencia arterial en arterias
tibiales posteriores y pedias, pero sin hallazgos de
oclusion arterial.

En el estudio histopatologico de una biopsia de
la piel con patréon livedoide se observa calcifica-
cion de las paredes vasculares de los vasos de gran
calibre del tejido celular subcutaneo (fig. 2b).

Diagnastico

Con los hallazgos descritos se diagnostica a la
paciente de calcifilaxis de origen no urémico.
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Figura 1a Escaras necréticas en parte posterior de
ambas extremidades inferiores y patrén livedoide
de la piel perilesional.

Figura 1b  Ulcera de bordes geogréaficos violaceos
muy dolorosa.

Tratamiento y evolucion

Tras desbridamiento inicial, se aprecian unas
Ulceras de bordes geogréficos violaceos e indura-
dos (fig. 1b), de cuyo lecho se toma una muestra
para realizar un estudio microbioldgico. En pocos
dias, estas Ulceras aumentan de tamafo y se vuel-
ven muy dolorosas. Con los resultados del exa-
men microbioldgico, se asocia antibioterapia por
via parenteral segun cultivo y antibiograma. Se
realiza tratamiento local, tres veces por semana,
con limpieza, desbridamiento cuidadoso, fisico y
enzimatico, y aplicacién de antibioterapia topica,
asociado a analgésicos orales. Una vez controlada
la infeccién, se contintan las curas con parches
de silicona, presentando mejoria sintomatica del
dolor y reduccién del tamafio de las Ulceras. A los
2 meses de inicio del proceso, la paciente fallece
por un fallo multiorgédnico desencadenado por
una hemorragia digestiva alta.

Figura 2a

Calcificacion de las paredes arteriales
visible en el Doppler arterial.

Figura 2b HE x200. Calcificaciones distroficas
en la pared de los vasos de gran calibre del tejido
celular subcutaneo.

Comentario

La calcifilaxia es una entidad bien definida en
pacientes con una insuficiencia renal terminal o
en trasplantados renales, aunque existen otras
posibles causas, como el hiperparatiroidismo pri-
mario, las neoplasias, la hepatopatia alcohdlica,
la diabetes y las conectivopatias, entre otras. La
calcifilaxia aparece mas frecuentemente en muje-
res de edad media, y clinicamente se presenta en
forma de placas violaceas asociadas a necrosis
de los tejidos y ulceracion. Las Ulceras cutaneas
son extremadamente dolorosas y, normalmente,
se localizan en extremidades inferiores, manos,
dedos, y, en ocasiones, nalgas y abdomen infe-
rior. Radiolégicamente se observa la calcificacién
de los vasos de mediano calibre. Histolégica-
mente, se caracteriza por la calcificacion de los
vasos de pequefo y mediano tamano de la der-
mis y del tejido celular subcuténeo, junto a un
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infiltrado inflamatorio perivascular que produce
la necrosis cutanea. La calcifilaxia no urémica
se asocia con una elevada mortalidad, siendo la
sepsis la causa mas frecuente. No existe un trata-
miento efectivo.
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Lesiones tipo eritema multiforme
en paciente con lupus cutaneo
subagudo asociado a sindrome

antifosfolipidico

Autores: Maria José Espifieira Carmona, Ana Maria Almoddévar
Real, Husein Husein El-Ahmed, Maria Antonia Fernandez Pugnaire

Centro: Hospital Universitario San Cecilio, Granada

Anamnesis

Mujer de 43 afios con antecedentes personales
de lesiones cutaneas en zonas fotoexpuestas de
7 anos de evolucion y cuatro abortos de repeticion
en el contexto de un sindrome antifosfolipidico,
diagnosticado mediante test de anticuerpos anti-
cardiolipina positivo. Acude a consulta por pre-
sentar lesiones eritematodescamativas localizadas
en tronco y miembros superiores de 3 semanas
de evolucion. Se realizé una biopsia que confirmé
el diagndéstico de sospecha de lupus cutéaneo
subagudo. Se inicié tratamiento con pauta des-
cendiente de corticoides orales. Tras una mejorfa
inicial volvié a las 3 semanas con empeoramiento
del cuadro cutdneo, con aparicién de lesiones
generalizadas e importante afectacion de mucosa
oral, por lo que requirié ingreso hospitalario.

Exploracion fisica

El examen fisico revel6 lesiones eritematovio-
ldceas con morfologia en diana que afectaban el
tronco, extremidades y cara (fig. 1). En algunas
zonas las lesiones se hacian confluentes, y en la
region posterior de los brazos aparecian ampo-
llas con contenido seroso. Presentaba afectacién
palmoplantar, junto con extensas erosiones en

mucosa oral con formacion de costras serohema-
ticas. Se descart6 la toma de medicamentos que
hubiesen desencadenado el cuadro.

Exploraciones complementarias

Se realizd estudio analitico completo, que in-
cluia hemograma, bioquimica, VSG, coagulacién
bésica y perfil tiroideo. También se solicité estu-
dio inmunolégico con anticuerpos antinucleares,
anticuerpos anti-DNA y anti-ENA, factor reuma-
toide, inmunoglobulinas y fracciones C3 'y C4 del
complemento. Se solicitaron serologias para VHB,
VHC y VIH. Los resultados de la analitica a desta-
car fueron ANA con patrén granular a titulos de
1/160 y anti-Ro 442 U/ml, el resto de parametros
estaban dentro de la normalidad. Se practicaron
dos biopsias punch de las nuevas lesiones para
estudio con microscopia Optica e inmunofluo-
rescencia directa. La histologfa fue tipica de eri-
tema multiforme, observandose en la interfase
dermoepidérmica acumulacion de linfocitos, con
exocitosis en la epidermis y cuerpos apoptéticos
de Civatte, junto con espongiosis y degeneracion
de la membrana basal (fig. 2). En la dermis habia
edema con infiltrado mononuclear perivascular.
La inmunofluorescencia directa fue negativa.
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Lesiones eritematoviolaceas confluentes
con morfologia en diana localizadas en tronco y raiz
de miembros superiores. En regién dorsal del brazo
se pueden observar ampollas con contenido seroso.

Figura 1

Diagnadstico

Con los antecedentes de lupus cutdneo suba-
gudo, la aparicion de lesiones tipo eritema multi-
forme confirmados histolégicamente y la positi-
vidad para ANA con patron motedado y anti-Ro
establecen el diagnéstico de un sindrome de Rowell.

Tratamiento

Se instauré tratamiento intravenoso con pred-
nisona 60 mg al dia. Cuando se controlaron las
lesiones se fue descendiendo la dosis durante un
periodo de 6 semanas y se anadié al tratamiento
200 mg al dia de hidroxicloroquina.

Evolucion

Tras 11 meses de controles periddicos la pa-
ciente no ha presentado ningun brote de lesiones

Figura 2 HE: exocitosis de linfocitos y cuerpos
apoptéticos de Civatte. Espongiosis y degeneracion
de la membrana basal.

mucocutaneas, persistiendo Unicamente areas de
hipopigmentacion residual.

Comentario

La asociacion de eritema multiforme y lupus
eritematoso ha sido descrita en la literatura, pero
si se acompafan de alteraciones inmunolégicas
como factor reumatoide positivo, ANA patron
moteado y anticuerpos anti-Ro, definen una
enfermedad distinta llamada sindrome de Rowell.
Fue descrita en 1963 por Rowell y desde enton-
ces se han publicado nuevos casos, muchos de los
cuales no cumplian los criterios originales, por lo
gue en el afio 2000 Zeitouni defininié los crite-
rios que se siguen actualmente. Establecié crite-
rios mayores y menores para la enfermedad, que
son como criterios mayores: lupus eritematoso
sistémico, lupus cutdneo discoide o subagudo;
lesiones tipo eritema multiforme (con o sin afec-
tacion de mucosas), y ANA patron moteado. Y
criterios menores: sabafiones, anticuerpos anti-Ro
o0 anti-La, y FR positivo. Deben tener los tres crite-
rios mayores y por lo menos uno menor para ser
diagnosticados de sindrome de Rowell. En nues-
tro caso los patrones clinicos e histoldgicos son
tipicos de lupus cutdneo subagudo y de eritema
multiforme, y cumplia el resto de criterios para el
diagnostico de sindrome de Rowell, ademas de
presentar la particularidad de estar asociado a un
sindrome antifosfolipidico.



Placas anulares en tronco

Autores: Ignasi Pau Charles, Ramén Pigem Gasos,
Karem Ortiz Ibafez

Supervisor: José Manuel Mascaré Galy

Centro: Hospital Clinic de Barcelona

Anamnesis

Varén de 57 anos, sin alergias medicamentosas
ni habitos téxicos conocidos. Como anteceden-
tes patoldgicos de interés destacaba un sindrome
mielodisplasico tipo anemia refractaria con displa-
sia multilinea con un 3% de blastos en médula
6sea, diagnosticado en 2009, motivo por el que el
paciente habia recibido un trasplante alogénico de
progenitores hematopoyéticos hacia 10 semanas.
Ademas padecia hipertensiéon arterial, se encon-
traba en seguimiento por un panhipopituitarismo
idiopético, y tenia antecedentes de lesiones cuta-
neas anulares en zonas fotoexpuestas, que habian
aparecido hacia 3 afios y cursaban a brotes, diag-
nosticadas de lupus cutaneo subagudo.

Recientemente habia estado ingresado para
estudio de fiebre sin foco y deposiciones dia-
rreicas. Un estudio digestivo endoscopico y una
biopsia digestiva fueron compatibles con una
enfermedad injerto con huésped (EICH) intestinal
grado I. En el mismo ingreso se objetivd un exan-
tema papular eritematoso en cara y escote que
se orienté como EICH grado I. Al alta, el paciente
se encontraba en tratamiento con levotiroxina
75 mg/24 h, deflazacort 6 mg/24 h, fluconazol
200 mg/24 h, bisoprolol 2,5 mg/24 h, ciclospo-
rina 150 mg/12 h, ranitidina 300 mg/24 h, mico-
fenolato mofetil 1 g/8 h, pentamidina inhalada
mensual, acido félico 10 mg/24 h, zolpidem
10 mg/24 h y suplementos de magnesio.

Actualmente el paciente se encontraba ingre-
sado de nuevo tras habérsele realizado una verte-
broplastia percutdnea por una fractura vertebral
osteoporoética. En el periodo postoperatorio el
paciente volvid a presentar sindrome febril aso-
ciado a deposiciones diarreicas abundantes. Con
las sospechas diagndsticas de nuevo brote de EICH
intestinal, un proceso infeccioso de foco abdomi-
nal o una reactivacion de citomegalovirus (CMV),
se anadié tratamiento sistémico con prednisona
2 mg/kg/dia, ceftazidima y foscarnet.

A las 72 h del ingreso, el paciente consulté a
sus médicos por la aparicién progresiva de unas
lesiones anulares eritematosas asintomaticas en la
parte alta del tronco, que explicaba que eran mor-
folégicamente distintas a las lesiones del anterior
brote que tuvo de lupus cutdneo subagudo. No
habia antecedente de aplicaciéon de ningun pre-
parado tépico o producto en la zona, ni historia
reciente de fotoexposicidon o traumatismo loco-
regional.

Exploracion fisica

El paciente presentaba desde hacia 48 horas
una placa eritematosa asintoméatica de morfo-
logfa anular a nivel supraclavicular izquierdo, de
unos dos centimetros de didametro, infiltrada al
tacto, no descamativa, de bordes ligeramente
sobreelevados y edematosos, con tendencia a la
vesiculaciéon focal, y un centro algo deprimido y
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Figura 1a Placa eritematosa de morfologia anular supraclavicular izquierda.
Figura 1b  Maculas eritematosas supraclaviculares derechas.

Figura 2a
de aspecto espumoso.

Infiltrado inflamatorio perivascular e intersticial constituido por linfocitos y numerosos histiocitos

Figura 2b En la IHQ estas células mostraron positividad para CD68-KP1.

de coloracién algo violacea (fig. 1). Justo encima
habia una pequefa lesion macular incipiente. A
nivel contralateral, a nivel supraclavicular derecho,
se objetivaron dos maculas eritematosas también
asintométicas de menor tamafo, sin morfologia
anular. El signo de Nikolsky fue negativo. No se
objetivaron lesiones palmoplantares. El paciente
presentaba una mucositis oral de 2 meses de evo-
lucion, de etiologfa probablemente téxica, que no
se habia modificado durante el proceso actual. No
existfa afectacion mucosa ocular ni genital.

Teniendo en cuenta el contexto clinico del
paciente y la morfologia incipiente de las lesio-
nes, se planted el diagnéstico diferencial entre
un eritema polimorfo, un sindrome de Sweet o
un eritema fijo pigmentario, sin poder excluir la
opcién de que se pudiera tratar de lesiones tipo
lupus cutaneo subagudo.

Exploraciones complementarias

En la Ultima analitica sanguinea disponible, des-
tacaba una GGT de 47 UI/L, una LDH de 579 U/L
y un sodio de 133 mEg/L, con el resto de determi-
naciones biogquimicas normales. En el hemograma
presentaba 9.480 leucocitos, con una neutrofilia
relativa del 85% (8.100 neutrdfilos). Destacaba
ademas una anemia con una hemoglobina de 100
g/L, un hematocrito del 31% y un VCM de 85,5 fl,
asi como una trombopenia (71.000).

Se realizaron dos biopsias cutdneas para es-
tudio anatomopatolégico e inmunofluorescencia
directa. En el punch cutaneo se observé en der-
mis superficial la presencia de edema y focos de
infiltrado inflamatorio perivascular e intersticial
constituido por linfocitos y numerosos histioci-
tos, ademas de ocasionales polimorfonucleares
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(fig. 2). Las células histiocitarias tenfan un aspecto
espumoso. En la inmunohistoquimica (IHQ), éstas
fueron positivas para CD68-KP1, y negativas para
CD34 y CD117. En la muestra examinada no se
objetivaron cambios de dermatitis de interfase ni
fenomenos de vasculitis. La inmunofluorescencia
directa fue negativa.

Diagnastico

Sindrome de Sweet histiocitoide.

Tratamiento

Por los antecedentes patoldgicos, el estado
clinico del paciente y ante la sospecha de brote
de EICH intestinal o una reactivacion de CMV, el
paciente ya estaba recibiendo tratamiento sisté-
mico con prednisona, ciclosporina, micofenolato
de mofetil, ceftazidima, foscarnet y fluconazol,
entre otros farmacos. De acuerdo con el Servicio
de Hematologia de nuestro hospital, se instaurd
tratamiento tépico con acetdnido de triamcino-
lona al 0,1% en emulsién O/W tipo base Beeler.

Evolucion

Las lesiones cutdneas se mantuvieron asinto-
maticas y fueron resolviendo de forma lentamente
progresiva en el curso de pocas semanas, sin dejar
cicatriz. El estado clinico del paciente mejoré con
el tratamiento pautado. Los estudios serolégicos
y de carga viral demostraron una reactivacion del
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CMV, que fue controlada con foscarnet. Los estu-
dios hematoldgicos de sangre periférica, asi como
un aspirado de médula ésea de control durante el
mismo ingreso, fueron compatibles con una remi-
sion completa de su enfermedad hematoldgica.

Comentario

El sindrome de Sweet histiocitoide es una
variante histolégica infrecuente de esta dermato-
sis neutrofilica, que habitualmente se encuentra
en lesiones de poco tiempo de evolucion y que
se caracteriza por la presencia de un infiltrado
inflamatorio compuesto por células mononuclea-
res de habito histiocitoide que en las tinciones de
inmunohistoguimica demuestran poseer marca-
dores de células mieloides inmaduras (precursores
de neutréfilos), como CD15, CD43, CD45 (LCA),
CD68, MAC-386, HAM56, lisozima y mieloperoxi-
dasa'3. Este diagndstico se establece en base a los
hallazgos histopatolégicos e inmunohistoquimi-
cos caracteristicos, dado que las lesiones son clini-
camente indistinguibles de un sindrome de Sweet
clasico. El principal diagnéstico diferencial histolo-
gico debe establecerse con la afectacion cutanea
secundaria por una leucemia mieloide (leucemia
cutis mieloide). En este sentido puede ser util la
tincién IHQ para mieloperoxidasa, ya que si ésta
resulta negativa nos obliga a descartar una leuce-
mia cutis®. Las lesiones cutaneas suelen responder
a corticoides sistémicos a dosis de 0,5-1 ma/kg/
dia, como fue el caso de nuestro paciente, aunque
la evolucién de las mismas suele estar en relacién
con el proceso subyacente.

1 Requena L, Kutzner H, Palmedo G, Pascual M, Fernandez-Herrera J, Fraga J, Garcia-Diez A, Yus ES. Histiocytoid Sweet
syndrome: a dermal infiltration of immature neutrophilic granulocytes. Arch Dermatol. 2005;141:834-842.

2 Chow S, Pasternak S, Green P, Tremaine R, Reardon M, Murray S, Northgrave S, Walsh N. Histiocytoid neutrophilic der-
matoses and panniculitides: variations on a theme. Am J Dermatopathol. 2007;29:334-341.

3 Heymann WR. Histiocytoid Sweet syndrome. J Am Acad Dermatol. 2009;61:693-694.

4 Valerén-Almazan P, Bastida J, Vilar J, Santana N, Medina C, Carretero G. Utility of myeloperoxidase stain in the differential
diagnosis of leukemia cutis vs. Hystiocitoid Sweet syndrome. Dermatol Online J. 2011;17(4):11.



y tronco

Varon de 46 anos con erupcion
fotodistribuida en cara, brazos

Autores: Maria del Pilar Arévalo Bermudez,
Maria Victoria Nespereira Jato, Marta Gonzalez Sabin

Supervisor: Manuel Almagro Sanchez

Centro: Complexo Hospitalario Universitario A Corufia

Anamnesis

Varén de 46 afios, fumador, que un mes antes,
tras exposicion solar mientras practicaba la pesca,
presenta erupcion pruriginosa en cara, cuello,
parte superior del tronco y miembros superiores,
acompafada sélo de cansancio leve y minima
debilidad de la musculatura proximal de miem-
bros inferiores.

Habitos toxicos: fumador activo; antecedentes
de etilismo moderado, no activo.

No hay antecedentes de alergias a medicamen-
tos, de enfermedades previas, ni de medicacion
habitual.

Exploracion fisica

Paciente con buen estado general, consciente,
orientado y colaborador. Eupneico en reposo.
Normohidratado y normocoloreado. Hemodina-
micamente estable.

Exploracion dermatolégica: raza blanca,
exantema eritematoviolaceo, fotodistribuido, en
area facial, parte superior del tronco con signo del
chal (capelina), y miembros superiores; eritema
flagelado en regién dorsal anterior derecha; pla-
cas de color céreo con punteado eritematoso foli-
cular en brazos y hombros; en ufias se apreciaba
engrosamiento cuticular y telangiectasias periun-
gueales con disposicion paralela (fig. 1y 2).

Resto de la exploracion: sin alteraciones.

Exploraciones complementarias

Hemograma: hemoglobina: 14,4 g/dL; hema-
tocrito: 41,7%; VCM: 93,1 um?3; H.C.M.: 32,1 pg;
plaquetas: 206 x 10%L; leucocitos: 7,36 x 10%/L
(linfocitos: 17,1%, neutrdfilos: 61,4%). VSG: pri-
mera hora: 57,0.

Bioquimica: GOT (AST): 40 UI/L; GPT (ALT):
29UI/L; GGT: 48Ul/L; CPK: 357,0 Ul/L; aldolasa:
3,0 UI/L; LDH: 541,0 UI/L; urea: 18,0 mg/dL; crea-
tinina: 0,98 mg/dL; glucosa: 90,0 mg/dL; sodio:
136,0 mEg/L; potasio: 4,7 mEg/L.

Autoinmunidad: anticuerpos (Ac) antinuclea-
res (ANA): moteado al 1/160; ENA totales: nega-
tivo; anti-SCL-70: negativo, anti-JO-1: negativo;
anti-PL-7: negativo; anti-SRP: negativo; anti-Mi2:
negativo; anti-Ku: negativo; anti-PM-Scl: nega-
tivo.

Proteinas: complemento C3: 111,0 mg/dl;
complemento C4: 29,6 mg/dl; albimina: 3,43 g/
dl; albumina/globulina: 1,11; albumina 52,7%;
alfa-1: 6,4%; alfa-2: 12,5%; beta: 11,8%;
gamma: 16,6%.

Pruebas reumaticas: proteina C reactiva:
1,42 mg/dl.

Estudio de orina: normal.
Sangre oculta en heces: negativa.
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Exantema eritematoviolaceo,
fotodistribuido en cara, tronco superior y miembros
superiores; eritema flagelado en regién dorsal
anterior derecha.

Figura 1

Serologias: negativas para hepatitis B y C, sffi-
lis y VIH; positiva para EBV (IgG y EBNA) con IgM
EBV negativa.

Electromiografia: compatible con patron elec-
tromiografico de miopatia en la musculatura proxi-
mal de extremidades superiores, de intensidad
leve, con escasos signos de denervacion activa.

Biopsia cutanea: atrofia epidérmica con
degeneracion vacuolar de los queratinocitos a
nivel de la membrana basal; infiltrado inflamato-
rio perivascular; grandes acimulos de mucina en
dermis tanto papilar como reticular.

Biopsia de musculo deltoides: no se observa
atrofia perifascicular, ni areas de necrosis mus-
cular, ni evidencia de componente inflamatorio;
alguna fibra aislada con atrofia.

Radiografia de térax: sin alteraciones signi-
ficativas.

Ecografia abdominal: aumento de la ecoge-
nicidad difusa del higado en relacién con depésito
o degeneracién grasa; aumento de la vena cava y

Figura 2 Engrosamiento cuticular y telangiectasias
periungueales.

suprahepaticas; quistes renales bilaterales (3 cm
en rifién derecho y 4,5 cm en rifidn izquierdo).

Exploraciones funcionales respiratorias:
espirometria basal normal; volUmenes respirato-
rios normales; capacidad de difusiéon de mondxido
de carbono (DLCO) con disminucién ligera (sospe-
cha de afectacién muscular respiratoria; presiones
musculares con disminucion moderada funda-
mentalmente a expensas de la presion inspirato-
ria); gasometria arterial con hipoxemia ligera con
alcalosis muy ligera.

Diagnéstico inicial

Dermatomiositis clasica.

Tratamiento

Prednisona 60 mg/dia.
Metotrexate 15 mg/semanal.
Acido félico 5 mg/dia, 3 dias a la semana.
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Evolucion

El paciente fue hospitalizado para estudio y
tratamiento. Inicialmente sélo se hizo restriccion
de la exposicién solar y tras confirmar la sospecha
diagnostica inicial de dermatomiositis (DM), con
afectacion muscular, evidenciada por la elevacién
discreta de la CPK y minimas alteraciones con
patron miopatico de la electromiografia, se decide
iniciar tratamiento con corticoides, con evoluciéon
lenta aunque favorable de las lesiones cutaneas
y normalizacién de los valores de CPK. Posterior-
mente se afade metotrexate.

2 meses después de su alta hospitalaria, el
paciente comienza con molestias faringeas, con
odinofagia y otalgia izquierda. Fue valorado por
el Servicio de Otorrinolaringologia, quienes rea-
lizan una nasofibroscopia con los hallazgos de
una Ulcera no exofitica, que abarca amigdala
izquierda, pilar amigdalino y Gvula, llegando al
trigono retromolar, pero sin alcanzar la arcada
dentaria, ni la base de la lengua, que tras ser
biopsiada fue diagnosticada de carcinoma epi-
dermoide infiltrante, con estudio para virus del
papiloma humano (genotipo 16, 18 y alto riesgo)
no detectable. Se realiz6 una tomografia axial
computarizada (TAC) cervical para completar
estadiaje y se observé una masa de 3,7 x 2 cm
que protruye de la amigdala palatina izquierda
hacia la orofaringe, con aparente infiltracion del
paladar blando izquierdo y Gvula, con una adeno-
patia a nivel | izquierdo sugestiva de infiltracién
metastasica.

Ante esta evolucion, se modifica el diagnéstico
inicial por: 1) dermatomiositis asociada a neopla-
sia, y 2) cancer epidermoide de orofaringe (tonsi-
lar) (T2N1MO).

Comentario

La DM esta asociada a cancer en un 20-25% de
los casos. Un 64% desarrollan la DM el mismo afno
que lo hace el tumor, siendo la mayor probabilidad
de encontrar la malignidad los primeros 3 afnos,
tiempo en que se recomienda la busqueda de neo-
plasia cada 6-12 meses. El cancer de ovario, mama,
pulmon y tubo digestivo son los mas asociados a
DM, y en asidticos, el carcinoma nasofaringeo. En
la literatura revisada, sélo hay cuatro casos de can-
cer tonsilar y DM, tres en Asia y uno en ltalia, por
lo que el nuestro seria el segundo caucasico con
ambas patologias. Se han postulado factores de
riesgo de malignidad: edad (> 50 afos), lesiones
cutaneas atipicas, extensas 0 con necrosis, vascu-
litis, falta de anormalidades seroldgicas, debilidad
muscular grave rapidamente progresiva o con afec-
tacion proximal y distal, la presencia de anticuerpos
anti-Mi-2 y anti-p155/p140 y la ausencia de anti-
cuerpos anti-Jo-1. En nuestro caso, sélo apuntaba
a malignidad la CPK discretamente elevada vy la
negatividad de anticuerpos anti-Jo-1, por lo que no
se realizaron estudios adicionales. El anti-p155/140
no esta disponible en este centro. Sélo la evolucién
de este paciente nos permitird establecer si se trata
de un DM asociada a neoplasia, o si tras curarse el
cancer desaparece la DM, una DM paraneoplasica.



Eritema y papulas violaceas
en un nino de 12 anos

Autores: Luis Carlos Sdez Martin, Gonzalo Nieto Gonzélez,
José Maria Mir Bonafé

Supervisor: Marta Gonzalez de Arriba

Centro: Hospital Clinico Universitario de Salamanca

Anamnesis

Paciente de 12 afnos, que consulta por la apa-
ricion de lesiones pruriginosas de comienzo en la
cara y progresiéon posterior a tronco, superficies de
extensién de extremidades superiores y dorso de
manos. Ademas, referia dolor en las articulaciones
de las manos y los codos, y mialgias de predominio
en cintura escapular. Negaba fiebre y fotosensibili-
dad. Entre sus antecedentes personales destaca un
cuadro febril sin foco de 2 meses de evolucion a
los 3 afios y 9 meses de edad, que requirié ingreso
hospitalario. Se acompafiaba de artromialgias sin
inflamacién, dolor a la movilizacién y un exantema
evanescente episédico coincidiendo con los picos
febriles fluctuantes. Con todo ello, fue diagnosti-
cado de artritis reumatoide idiopéatica, forma sis-
témica. Desde entonces no habia vuelto a presen-
tar episodios febriles o articulares hasta enero de
2012, cuando acudidé a nuestro servicio.

Exploracion fisica

Se objetiva un eritema violdceo, con telangiec-
tasias, de aspecto poiquilodérmico y superficie
finamente descamativa, junto con pdapulas agru-
padas en empedrado, que se distribuye de forma
bilateral y simétrica con predominio en las areas
expuestas: mejillas respetando &reas periocula-
res, pabellones auriculares, tronco, superficies de
extension de miembros superiores, articulaciones

metacarpofaldngicas e interfalangicas proximales,
y dorso de falanges (fig. 1y 2). Asimismo, pre-
senta hipertrofia de cuticulas con estudio capi-
laroscépico normal. No se evidencia impotencia
funcional ni signos de artritis de las articulaciones
glenohumerales, aunque si dolor a la palpacién
del deltoides y tras elevacién de los brazos. La
exploracion de la cintura pelviana fue normal.

Pruebas complementarias

Biopsia cutanea: piel tapizada por un revesti-
miento epidérmico de grosor variable, con acanto-
papilomatosis irregular, hiperqueratosis y discreta
espongiosis. La dermis papilar presentaba edema,
dilatacion vascular, observando en la dermis
superficial y media un ligero infiltrado inflamato-
rio linfocitario perivascular. Los linfocitos se exten-
dian hacia la uniéon dermoepidérmica, observando
imagenes de lesion de la interfase, con salpicados
cuerpos apoptéticos y discreto dafio vacuolado.

Pruebas bioquimicas: discreta elevacion de la
lactatodeshidrogenasa (263 U/L), aspartato ami-
notransferasa (43 U/L) y alanina aminotransferasa
(67 U/L). Los valores de la creatincinasa, proteina
C reactiva y factor reumatoideo estuvieron dentro
de los valores de la normalidad.

Autoanticuerpos: anticuerpos antinucleares
(ANA y anti-ENA) negativos. antipéptidos citruli-
nados citrulinado normal.
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Figura 1a Eritema violaceo que afecta a ambas mejillas y se extiende hacia pabellones auriculares, areas

de extension de extremidades superiores y abdomen.

Figura 1b Detalle de lesiones de brazo izquierdo, donde se aprecia eritema telangiectasico con fina

descamacién en superficie y excoriaciones.

1

Figura 2a Eritema violaceo que se extiende por ambas mejillas, respetando areas perioculares y surcos

nasogenianos.

Figura 2b  Papulas sonrosadas, brillantes, localizadas en dorso de nudillos y articulaciones interfalangicas.

Eritema tenue en dorso de falanges.

Ecografia muscular (tricipital/deltoidea):
se realiz6 rastreo ecografico a nivel de deltoides
y triceps derecho. No se observaban alteraciones
en tejido celular subcuténeo, que presentaba un
grosor simétrico con respecto al lado izquierdo. La
morfologia de los planos musculares era normal,
con fibras conservadas, con ecoestructura normal,
sin areas de ecogenicidad aumentada ni coleccio-
nes liquidas.

Electromiograma: sin patron miopatico.

Radiografia simple de mano: normal, sin
signos de artritis.

ECG: no evidencia de miocarditis, irritabilidad
ni bloqueo auriculoventricular.

Radiografia simple de toérax: sin hallazgos
radiolégicos de significacion patoldgica.

Valoracion oftalmolégica: normal.
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Diagnastico

Dermatomiositis juvenil.

Tratamiento

Se inicié tratamiento con prednisona a dosis
de 0,5 mg/kg/dia (45 mg/dia) e hidroxicloroguina
(400 mg/dia el primer mes y después 200 mg/dia).
Ademas, se asoci6 tratamiento con ibuprofeno via
oral, asi como metilprednisolona aceponato en
emulsiéon una vez al dia y fotoproteccion.

Evolucion

Tras un mes de tratamiento, las molestias arti-
culares y musculares habian desaparecido, y las
lesiones cutdneas eran mas tenues pero persisten-
tes, por lo que se redujo paulatinamente la dosis
de corticoides, manteniendo la hidroxicloroquina.
Durante este corto periodo de seguimiento inicial
(3 meses), el paciente se mantiene asintomatico
y no ha desarrollado ninguna otra manifestacion
clinica o analitica. Sin embargo, es necesaria una
vigilancia estrecha, monitorizando de forma peri6-
dica los niveles de anticuerpos y enzimas muscu-
lares al menos durante 2 afos antes de concluir
en una forma amiopética de la enfermedad, asf
como estar alerta ante cualquier signo o sintoma
gue suponga el desarrollo de una conectivopatia
asociada, en especial lupus eritematoso sistémico
o artritis reumatoide, dadas las caracteristicas cli-
nicas y antecedentes de nuestro paciente. En la
actualidad, no se objetiva ningln signo de artritis
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ni cumple criterios de lupus eritematoso sistémico.

Comentario

En la dermatomiositis (DM) juvenil se observa
compromiso cutaneo en el 95% de los pacientes,
puede haber artritis en un 20-65%, y se asocia con
frecuencia a fenémenos de vasculitis y calcinosis.
El diagnostico diferencial con lupus eritematoso
sistémico (LES) en ocasiones puede ser dificil. Las
lesiones DM suelen localizarse sobre prominencias
Oseas (en especial en nudillos) y son pruriginosas,
mientras que las lesiones de LES suelen aparecer
interarticulares (falanges) y no producen picor. La
afectacion facial también es diferente: periocular
(eritema en heliotropo) y de surcos nasogenianos
en la DM, mientras que suelen respetarse en el
LES, aunque a veces la distribucion es idéntica.
Nuestro paciente presentaba ambos tipos de lesio-
nes. El estudio histolégico no permite establecer
diferencias y las pruebas serologicas tampoco per-
miten una distincién clara: los pacientes con DM
presentan anti-Mi2 en un 25-30% de los casos,
los anti-CAMD se asocian con formas amiopaticas
y los anti-Ro, aunque pueden estar presentes en
casos de DM, aparecen en un 60-70% de pacien-
tes con LES. Ademas, un 20% de los pacientes
con DM puede asociar otra conectivopatia, en
especial artritis reumatoide y LES, como sindrome
de superposiciéon, por lo que, como en nuestro
caso, deben ser vigilados de forma estrecha.

1 Aikawa NE, Jesus AA, Liphaus BL, Silva CA, et al. Organ-specific autoantibodies and autoimmune diseases in juvenile
systemic lupus erythematosus and juvenile dermatomyositis patients. Clin Exp Rheumatol. 2012 Jan 16.
2 Robinson AB, Reed AM. Clinical features, pathogenesis and treatment of juvenile and adult dermatomyositis. Nat Rev

Rheumatol. 2011 Sep 27;7(11):664-75.

3 Walling HW, Gerami P, Sontheimer RD. Juvenile-onset clinically amyopathic dermatomyositis: an overview of recent pro-
gress in diagnosis and management. Paediatr Drugs. 2010;12(1):23-34.

4 Bielsa |I. New autoantibodies in dermatomyositis. Actas Dermosifiliogr. 2009 Apr;100(3):182-9.

5 Ruperto N, Ravelli A, Murray KJ, Lovell DJ, et al. Preliminary core sets of measures for disease activity and damage
assessment in juvenile systemic lupus erythematosus and juvenile dermatomyositis. Rheumatology (Oxford). 2003

Dec;42(12):1452-9.



Priscila Giavedoni

Lesiones purpuricas en diana
de un mes de evolucion

Autores: Salvador Villablanca Spinetto, Javier Galve Ramo,

Supervisor: Maria Teresa Estrach Panella

Centro: Hospital Clinic de Barcelona

Anamnesis

Mujer de 75 afos, sin alergias medicamen-
tosas conocidas, ni habitos téxicos, con antece-
dentes de hipertension arterial, infeccién crénica
por VHC, herniorrafia inguinal, apendicectomia e
insuficiencia venosa. Medicaciéon habitual: loraze-
pam, ibuprofeno y paracetamol.

Nos consulté por un cuadro de un mes de evo-
lucién de lesiones cutaneas a nivel inguinal, que se
extendieron progresivamente a abdomen, tronco
y extremidades, no pruriginosas ni dolorosas. La
paciente asociaba la aparicién de las lesiones con
el inicio de la ingesta de suplementos de calcio.
Disnea progresiva en los Ultimos 2 meses, para
moderados esfuerzos.

Exploracion fisica

Erupcion papulomaculosa confluyente, erite-
matopurpurica. Lesiones de tamafio variable entre
pocos milimetros a 2 cm de didmetro, algunas anu-
lares con disposicién en diana que afectan a tronco,
abdomen, extremidades y paladar duro (fig. 1).No
adenopatias palpables, examen cardiopulmonar
normal, abdomen sin masas ni visceromegalias pal-
pables, edemas en extremidades inferiores

Se procedi6 a realizar biopsia cutdnea, hemo-
grama con recuento de plaquetas y pruebas de
coagulacion.

Exploraciones complementarias

Biopsia cutanea: biopsia de piel en la que se
observa un denso infiltrado con patron intersti-

cial que ocupa dermis y tejido celular subcutaneo,
constituido por células grandes con nucleos ova-
les o arrifonados, cromatina laxa y citoplasmas
eosinofilos visibles (fig. 1a). Numerosas figuras de
mitosis. El estudio inmunohistogquimico demuestra
positividad para CD68KP1, lisozima (fig. 1b) y HLA-
DR. Las células son negativas para CD34, CD117
y CD123.

Diagnastico

Leucemia cutis.

Evolucion y tratamiento

En el hemograma se observé la presencia de
54% de blastos con pancitopenia. Se realizé aspi-
rado de médula dsea con infiltracién por 80% de
blastos de estirpe mieloide. Se diagnosticd de una
leucemia mieloide aguda. Se inicia tratamiento cito-
reductor con mercaptopurina 50 mg/dia y bolus de
daunorrubicina. Sin embargo, la paciente fallece
10 dias después por un fallo multiorganico secun-
dario a una infeccién respiratoria.

Comentario

La leucemia cutis (LC) corresponde a una mani-
festacion extramedular a nivel cutaneo de la leu-
cemia. La mitad de los casos se presentan poste-
riormente al diagnéstico de la leucemia y como
manifestacion inicial solo en el 7%. Es mas fre-
cuente en la leucemia mieloide aguda, con dife-
renciacion mielomonocitica, como nuestro caso,
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Figura 1

Lesiones purpuricas en diana localizadas en abdomen (recuadro abajo a la derecha).

Figura 2a
Figura 2b

Infiltrado de células atipicas.

y monocitica, pero puede presentarse en el curso
de cualquier leucemia aguda. La LC puede pre-
sentarse en forma de maculas, papulas o nddulos,
de color variable. Las lesiones se pueden ulcerar y
formar ampollas. En el curso de la leucemia mie-
loide aguda (en el 5%), puede también desarro-
llarse un sarcoma granulocitico, conocido también
como cloroma, que se presenta como un nédulo
rojo azulino que a la digitopresién asume por pocos
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Infiltrado de células atipicas con tincion caracteristica de lisozima.

segundos un color verduzco tipico debido a la pre-
sencia de la enzima mieloperoxidasa. El diagnostico
diferencial incluye metastasis cutaneas de neopla-
sias viscerales, linfomas, toxicodermias, infecciones
viricas, sifilis, enfermedades ampollosas y Ulceras de
diversos origenes. La afectacién cutanea en el curso
de una leucemia se considera un factor de mal pro-
nostico. No existe tratamiento especifico, sino que
debe considerarse el de la propia enfermedad.

1 Desch JK, Smoller BR. The spectrum of cutaneous disease in leukemias. J Cutan Pathol 1993; (20) : 407-10.

2 Wagner G, Fenchel K, Back W, Schulz A, Sachse MM. Leukemia cutis - epidemiology, clinical presentation, and differential
diagnoses. J Dtsch Dermatol Ges. 2012 Jan;10(1):27-36. doi: 10.1111/j.1610-0387.2011.07842.x. Epub 2011 Nov 17.

3 Ratnam KV, Khor CJ, Su WP. Leukemia cutis. Dermatol Clin 1994; 12:419.



Lesiones eccematiformes
pruriginosas recidivantes

Autores: Irene Palacios Alvarez, Teresa Usero Barcena,

Laura Catalina Arango Duque

Supervisor: Alberto Romo Melgar

Centro: Hospital Clinico Universitario de Salamanca

Anamnesis

Se describe el caso de un varén de 73 afos con
antecedentes de hipertensién arterial e hiperco-
lesterolemia, que consultd por un proceso que
cursaba en forma de brotes repetidos desde los
20 anos de edad, cada vez mas extensos. El Gltimo
episodio se mantenia desde hacia 2 meses. En
principio fue diagnosticado de eccema crénico y
recibié tratamiento con corticoide oral y tépico,
asi como antihistaminicos, sin objetivarse res-
puesta significativa ni mantenida.

Exploracion fisica

A la exploracion el paciente presentaba areas
extensas de aspecto eccematiforme, liquenifica-
cién y excoriaciones por rascado distribuidas de
forma generalizada, siendo mas prominentes en
cuello, cuero cabelludo, codos, superficie exten-
sora de antebrazos y muslos (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Se realizd una biopsia en la que se apreciaban
despegamientos dermoepidérmicos, microabs-
cesos de polimorfonucleares sobre los vértices
de las papilas dérmicas y un infiltrado linfohis-
tiocitario y de neutrofilos polimorfonucleares en
dermis superficial. La inmunofluorescencia directa
demostr6 dep6sitos granulares de IgA en las papi-
las dérmicas (fig. 2).

En la analitica se evidenciaba una discreta
anemia con estudio de hierro, vitamina B12 y
acido félico normales, una discreta elevacion
de transaminasas, 828 eosindfilos/ul y una IgE de
4.630 U/ml. El resto de inmunoglobulinas fueron
normales, al igual que el proteinograma, los mar-
cadores tumorales, las hormonas tiroideas y la
autoinmunidad (ANA y anticuerpos antigliadina,
antiendomisio y antitransglutaminasa).

Las pruebas de contacto con la bateria estandar
fueron negativas. En Alergologia se le diagnostico
de asma bronquial y rinitis alérgica sin alérgeno
demostrable. Asimismo, en el Servicio de Diges-
tivo se descarté enfermedad celiaca mediante
biopsia duodenal y pruebas de imagen.

Diagnadstico

Dermatitis herpetiforme no asociada a enfer-
medad celiaca.

Tratamiento

Se inicié tratamiento con dapsona previa deter-
minaciéon de niveles de glucosa-6-fosfato deshi-
drogenasa, que eran normales. Se insisti6 en la
necesidad de llevar a cabo una dieta exenta de
gluten.

Evolucion

El paciente desarrollé un exantema por dapsona
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Figura 1 Placas liguenificadas en espalda
con excoriaciones en espalda y brazos.

a los pocos dias de iniciar dicho tratamiento, por
lo que fue suspendido. Sin embargo, el paciente
mejord Unicamente realizando tratamiento con
una dieta sin gluten y tratamiento corticoideo
tépico. Las cifras de IgE disminuyeron notable-
mente tras el inicio de la dieta. Continda en
seguimiento por el Servicio de Digestivo, que no
ha podido demostrar enfermedad celiaca hasta el
momento, ni ha detectado otras complicaciones.

Comentario

La dermatitis herpetiforme es una enferme-
dad cutdnea crénica que cursa en brotes, aso-
ciada a HLA-DQ2 y DQ8. Estd considerada la
manifestacion cutdnea de la sensibilizacion al
gluten y puede presentar anticuerpos antiendo-
misio y antitransglutaminasa positivos. Estd mas
frecuentemente relacionada con la tiroiditis de

Bibliografia
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Figura 2 Tincion de hematoxilina-eosina con
acantosis, papilomatosis e infiltrado de linfocitos
y polimorfonucleares. Abajo a la derecha, imagen
de inmunofluorescencia directa con depdsitos de
IgA granular en las papilas dérmicas.

Hashimoto, y en menor medida también con el
linfoma intestinal de células T, la diabetes mellitus
y la anemia perniciosa. Se caracteriza por la apari-
cion de placas urticariales, papulas y vesiculas, en
ocasiones agrupadas sobre una base eritematosa.
Son pruriginosas y estan localizadas caracteristica-
mente de manera simétrica en codos, antebrazos,
espalda, nalgas y rodillas. La anatomia patolégica
es superponible a la de este caso. El tratamiento
debe basarse en la dieta exenta de gluten, ya que
es la Unica medida que frena el dafno digestivo y el
riesgo de linfoma intestinal. Para acelerar la mejo-
rfa cutdnea puede emplearse dapsona y en caso
de intolerancia, sulfapiridina. Como conclusion,
gueremos destacar que unas lesiones de aspecto
eccematiforme persistentes, aunque no presenten
vesiculacion aparente, pueden enmascarar proce-
sos de dermatitis herpetiforme, que se evidencian
posteriormente mediante estudio histolégico.

Bolognia JL, Jorizzo JL, Rapini RP. Dermatologia. 12 ed. Madrid: Elsevier; 2004.

2 Dermatitis herpetiformis. Part |. Epidemiology, pathogenesis, and clinical presentation. Bolotin D, Petronic-Rosic V. J Am

Acad Dermatol.2011 Jun;64(6):1017-24.

3 Dermatitis herpetiformis. Part Il. Diagnosis, management, and prognosis. Bolotin D, Petronic-Rosic V. J Am Acad Derma-

t0l.2011 Jun;64(6):1027-33.

4 Management of dermatitis herpetiformis. Cardones AR, Hall RP 3rd. Dermatol Clin.2011 Oct;29(4):631-5.
5 Guidelines for the diagnosis and treatment of dermatitis herpetiformis. Caproni M, Antiga E, Melani L, Fabbri P; Italian
Group for Cutaneous Immunopathology. J Eur Acad Dermatol Venereol. 2009 Jun;23(6):633-8.



Nodulos eritematosos en
extremidades de paciente febril

Autores: Paloma Borregdn Nofuentes, Ana Pulido Pérez,

Virna Judith Rodriguez Soria

Supervisor: José Antonio Avilés Izquierdo

Centro: Hospital General Universitario Gregorio Marafién, Madrid

Anamnesis

Mujer de 53 afios, con mastopatia fibroquistica
como Unico antecedente médico de interés, que
consulté por cuadro de 15 dias de evolucién de
fiebre y lesiones cutaneas dolorosas en miembros
inferiores. Nunca habfa presentado ningun episo-
dio similar. Negaba artralgias. Tampoco presen-
taba clinica ocular.

Exploracion fisica

A la exploracion la paciente estaba febril
(38,5 °C) y presentaba multiples nddulos eritema-
toviolaceos, calientes y dolorosos en cara anterior
de ambas piernas y en menor nimero en muslos
y en antebrazos. La auscultacién cardiopulmonar
era normal. No se palpaban adenopatias.

Exploraciones complementarias

Se obtuvieron los siguientes resultados:
Mantoux: negativo.

Serologias de virus hepatitis B, C y VIH:
negativas.

En analitica: ECA (enzima convertidora de
angiotensina): 59; proteinas totales: 6,7 con alfa
2 de 14%; velocidad de sedimentacion: 49.

Marcadores tumorales: negativos.

Inmunologia: IgG 841, 1199. IgA 250 comple-
mento C3 y C4 normales. Properdina 65. ANCA:

negativos. ANA, DNA nativo y ENA: negativos.
Lc1, LKM, IFl: negativos. Complemento normal.
Inmunoglobulinas y factor reumatoide: normales.
Inmunocomplejos circulantes: negativos. Crioglo-
bulinas: negativas.

Biopsia cutanea: paniculitis septal, sin signos
de vasculitis. Se evidencia algun granuloma radial
de Miescher (pequenos grupos de histiocitos dis-
puestos radialmente alrededor de una hendidura).

Radiografia de torax: adenopatias hiliares
bilaterales, sin infiltrados pulmonares.

Diagnadstico

Eritema nodoso como manifestacion de sarcoi-
dosis estadio .

Tratamiento

La paciente se traté con ibuprofeno 600 mg
cada 8 horas y prednisona 0,5 mg/kg/dia y se fue
bajando la dosis gradualmente.

Evolucion

La clinica cutdnea mejor6 y desaparecié el sin-
drome febril. El cuadro se resolvié en 2 semanas.
Varios meses después las adenopatias hiliares
habian disminuido de tamario.

Permanecié sin tratamiento y sin lesiones hasta
3 afos mas tarde, cuando volvid a presentar un
nuevo brote de ndédulos eritematosos dolorosos
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Figura 1

Clinica e histologia del caso.

1a Nodulos eritematosos en brazo izquierdo.

1b  Nédulos eritematosos en ambos miembros
inferiores. 1c  Paniculitis septal (HE x4). 1d  Detalle
histologico (HE x10);

en miembros inferiores acompanados de fiebre de
38 °C, con aumento de adenopatias hiliares bila-
terales en la radiografia de térax. Se volvio a resol-
ver con prednisona e ibuprofeno. Actualmente,
un ano después, permanece asintomatica.

Comentario

La sarcoidosis es una enfermedad multisisté-
mica crénica de causa desconocida. Afecta a la piel
en un 25% de los casos, siendo el eritema nodoso
(EN) una de las manifestaciones cutaneas mas fre-
cuentes. Este, asociado a adenopatia hiliar, artral-
gias, fiebre y escalofrios, constituye a menudo la
manifestacion inicial de una sarcoidosis.

Esta enfermedad puede afectar a cualquier
parte del organismo, pero con mayor frecuencia
a pulmones, ganglios linfaticos, ojos y piel. En
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Figura 2

Figura 2 Radiografia de térax con adenopatias
hiliares bilaterales.

sangre puede cursar con linfopenia, eosinofilia,
aumento de VSG y ECA e hiperglobulinemia.
Existen lesiones especificas como el lupus pernio,
papulas y placas de sarcoidosis, en cuyo estudio
histolégico se apreciaran granulomas epitelioides
no caseificados. Hay otras inespecificas como el
EN, cuyo diagnostico se basa en el estudio his-
tolégico de las lesiones, que muestra paniculitis
septal sin vasculitis. El tratamiento se realiza habi-
tualmente con prednisona durante 4-6 semanas.
Si el eritema nodoso no es muy extenso y no se
acompana de afectacion sistémica grave, se tra-
tara con reposo y AINE.

En conclusiéon, ante un EN debemos descartar
sarcoidosis mediante una radiografia de térax, que
demostrara adenopatias hiliares bilaterales con o sin
afectacion pulmonar intersticial y sera fundamental
para el diagndstico precoz de esta enfermedad.

1 Tchernev G, Patterson JW, Nenoff P, Horn LC. Sarcoidosis of the skin AA dermatological puzzle: important differential
diagnostic aspects and guidelines for clinical and histopathological recognition. J Eur Acad Dermatol Venereol 2010, 24,

125-137

2 Tchernev G. Cutaneous sarcoidosis: The Great Imitator: etiopathogenesis, morphology, differential diagnosis, and clinical

management. Am J Clin Dermatol 2006; 7: 375-382.

3 Cribier B, Caille A, Heid E, Grosshans E. Erythema nodosum and associated diseases. A study of 129 cases. Int J Derma-

tol. Sep 1998;37(9):667-72.

4 Mana J, Marcoval J, Graells J, Salazar A, Peyri J, Pujol R. Cutaneous involvement in sarcoidosis. Relationship to systemic

disease. Arch Dermatol. Jul 1997;133(7):882-8.



Rocio Lépez Lopez

Lactante con placa
eritematoescamosa periocular

Autores: Ana Isabel Lorente Lavirgen, Basilio Narvaez Moreno,

Supervisor: José Bernabeu Wittel

Centro: Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla

Anamnesis

Lactante de 4 meses de vida, nacido por parto
espontaneo tras gestacion de 39 semanas sin
incidencias. La familia consulta en Urgencias de
Dermatologia porque desde el 2% mes de vida
presenta lesiones perioculares, asintomaticas, y
no pruriginosas. Refieren que empeoran con la
exposicion solar y que no han mejorado con trata-
miento con corticoides tépicos, antibidticos tépi-
cos ni emolientes. No existian antecedentes fami-
liares de interés: padre, madre y hermana sanos.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica el nifio presentaba buen
estado general, y en regiéon periocular se observa
una placa eritematodescamativa (fig. 1), con
alguna costra hemorragica superficial. No presen-
taba otro tipo de lesiones ni hallazgos de interés.

Exploraciones complementarias

Se solicité una analitica general (hemograma,
estudio de coagulacién, bioquimica basica, hepa-
tica y renal) y determinacién de anticuerpos anti-
nucleares (ANA) al paciente y a su madre. La ana-
litica general no detectd alteraciones. Los ANA
(ant-Ro y anti-La) fueron positivos en suero del
paciente y de su madre. Los niveles de comple-

mento fueron normales en ambos. Se solicité una
interconsulta urgente a Cardiologifa Infantil, reali-
zandose una exploraciéon completa, electrocardio-
grama y ecocardiografia, que fueron normales.

Diagnostico

Lupus eritematoso neonatal (LEN).

Tratamiento

Se pauté tratamiento con propionato de fluti-
casona crema dias alternos y fotoproteccién solar.

Evolucion

La evolucién fue muy favorable con resolucion
completa de las lesiones a los 6 meses de vida,
sin lesiones residuales. Se amplio el estudio a la
madre del paciente, gue no detecté otras altera-
ciones, siendo por tanto portadora asintomatica
de autoanticuerpos anti-Ro y anti-La.

Comentario

El LEN es una enfermedad autoinmune
adquirida que afecta aproximadamente a
12.000-20.000 recién nacidos vivos'2. Es el resul-
tado de la transmisidon pasiva de anticuerpos
maternos a través de la placenta al neonato. Nor-
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Figura 1

malmente son anticuerpos anti-Ro, anti-La y/o
excepcionalmente anti-UTRNP'2.  Aproximada-
mente la mitad de las madres son asintomaticas
en el momento del diagndstico, y sélo presentan
anti-Ro positivos®.

Las manifestaciones clinicas del LEN incluyen
lesiones cutaneas, bloqueos cardiacos, alteracio-
nes hematoldgicas y hepaticas. Dentro de las alte-
raciones cutaneas el eritema periocular en “ojos
en mapache” como el que presentaba nuestro
paciente es un signo muy tipico, que debe hacer-
nos sospechar inmediatamente que estamos ante
un caso de LEN*. Sin embargo, debemos saber que

Bibliografia

Placa eritematodescamtiva en region periocular con alguna costra hemorrégica superficial.

se han descrito gran variedad de lesiones cutaneas:
cutis teleangiectasia congénita, vitiligoides, lesiones
parecidas a eritema multiforme, cicatriciales, pur-
pura?, incluso lesiones similares a malformaciones
capilares®. Es importante saber que la presencia de
lesiones cutaneas raramente se asocia a alteracio-
nes cardiacas. Es fundamental reconocer este tipo
de lesiones precozmente, y hacer un diagnéstico
correcto, para el despistaje temprano de trastornos
cardiacos, hematologicos y hepaticos que pueden
estar asociados; asf como evitar tratamientos agre-
sivos innecesarios, dado gue se trata de un cuadro
autoresolutivo en 6-8 meses.

1 Penate Y, Lujan D, Rodriguez J, Hernandez-Machin B, Montenegro T, Afonso JL, et al. Lupus eritematoso neonatal: 4
casos y revision clinica. Actas Dermosifiliogr. 2005; 96: 690-6.

2 Requena Caballero C, Navarro Mira M, Sanchez Carazo JL, Febrer Bosch |, Aliaga Boniche A. Lupus eritematoso neonatal.
Descripcion de un caso y revision de la literatura. Actas Dermosifiliogr. 2001; 92: 215.

3 Lee LA. Neonatal lupus erythematosus. J Invest Dermatol. 1993; 100: 95-13S.

~

J. del Boz, M.M. Serrano, T. Martina Lesiones anulares en neonato tras fototerapia. Actas Dermosifiliogr. 2008; 99: 487-8.

5 Vilchez-Marquez F, Martin-Fuentes A, Conejero R, Hernandez-Martin A, Colmenero |, et al. Neonatal Lupus Erythemato-
sus Mimicking Extensive Capillary Malformation. Pediatr Dermatol. 2012. doi: 10.1111/.15251470.2011.01676 ..



Papulas eritematoviolaceas
y vesiculas en nino de 19 meses

Autores: Tania Salas Garcia

Supervisor: Antonio Hernandez-Gil Bordallo

Centro: Hospital General Universitario Reina Sofia, Murcia

Anamnesis

Motivo de consulta: nifo de 19 meses que
acude remitido por su pediatra por la aparicion de
multiples papulas pruriginosas en cara y extremi-
dades superiores de 4 meses de evolucion.

Antecedentes familiares: madre de 24 afos
sana (GAV 2-0-1), actualmente gestante. Padre
de 25 afos sano salvo anomalfa citogenética con-
sistente en cariotipo “46,XY, inv(14)(q11924.1)"
sin repercusion clinica y detectada en examenes
complementarios indicados por problemas de
fertilidad. Un tio en rama paterna portador de la
misma anomalia citogenética.

Antecedentes personales: paciente de etnia
gitana. Embarazo espontaneo de curso normal,
se sometié a amniocentesis por anomalia citoge-
nética hereditaria con resultado “46,XY, inv(14)
(911g24.1)". Parto normal. Peso al nacer 3.100 g.
Periodo neonatal normal. Lactancia materna
normal.

Exploracion fisica

Buen estado general. Afebril.

Cabeza y cuello: no exudado ni placas en
pilares amigdalinos. No se palpan adenopatias
retroauriculares ni cervicales.

Abdomen: blando y depresible, no doloroso a
palpacién. No se palpan organomegalias.

Mdiltiples papulas eritematosas y vesiculas, algu-
nas de ellas excoriadas, localizadas en cara y extre-
midades, incluyendo regiones palmoplantares.

No afectacion de mucosas.

Exploraciones complementarias

Biopsia de lesion en antebrazo izquierdo, en la
gue se observa epidermis con una vesicula espon-
gidtica ocupada por células histiocitarias que tam-
bién se observan ascendiendo por la epidermis
hasta la capa cornea. La dermis muestra una lesién
granulomatosa mal constituida situada en dermis
superior a expensas de histiocitos de Langerhans,
CD1a y s100 positivos, que también tifien los his-
tiocitos epidérmicos, y que se acompafa de infil-
trado linfoide CD4 positivo y eosindfilos.

Ecografia abdominal, radiografia simple de
térax y esqueleto completo sin alteraciones pato-
l6gicas.

Analitica con hemograma, bioquimica con
enzimas hepaticas, dentro de la normalidad.

Serologia para citomegalovirus IgG 76 (posi-
tivo).

Diagnostico

Diagnéstico diferencial planteado al inicio (pre-
vio estudio histologico):
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Figura 1a Papulas eritematosas en cara.

1b  Lesiones costrosas tras excoriacién de vesiculas.
1c Papulas eritematoviolaceas en extremidades
inferiores.

- Sindrome de Gianotti-Crosti.

- Dermatitis atépica.

- Escabiosis.

- Histiocitosis células Langerhans.

Diagnostico final: histiocitosis de células de
Langerhans autolimitada (enfermedad de Hashi-
moto-Pritzker).

Tratamiento

La histiocitosis de células de Langerhans auto-
limitada es una enfermedad con afectacion exclu-
sivamente cutdnea de caracter autorresolutivo en
el plazo de unos meses, por lo que el tratamiento
consiste en “esperar y vigilar”, ya que hay comu-
nicaciones de casos de curso progresivo o recaida
de la enfermedad. En este caso, se aconsejaron
antisépticos locales para evitar sobreinfeccién y
un corticoide tépico de media potencia para las
lesiones cutaneas. Posteriormente se prescribieron
corticoides sistémicos y antihistaminicos.

Evolucion

Tras distintos tratamientos tépicos (corticoides
y mupirocina) y sistémicos (prednisolona y anti-
histaminicos) se ha producido una respuesta sélo
discreta, persistiendo lesiones en actividad hasta
el momento actual y apareciendo algunas lesiones
lenticulares hipocromas de aspecto cicatricial.

Figura 2a

Infiltrado de histiocitos de citoplasma
amplio y nucleo en habichuela en epidermis.
(hematoxilina-eosina). 2b  Presencia de eosindfilos.
2c  Positividad para CD1a (marcador mas
especifico). 2d  Positividad para la proteina S-100
(también tifie melanocitos y tejido neural).

Discusion

Presentamos el caso de un paciente con histio-
citosis de células de Langerhans congénita auto-
limitada (HCLCA) (enfermedad de Hashimoto-
Pritzker), la cual es una variante rara y benigna de
histiocitosis de células de Langerhans (antes His-
tiocitosis X). Ademas de ella, encontramos otras
tres formas clinicas: enfermedad de Letterer-Siwe,
enfermedad de Hand-Schuller-Christian y granu-
loma eosinofilo.

La HCLCA se caracteriza por la proliferaciéon
anormal de células de Langerhans, que poseen
granulos de Birbeck, S-100 y CD1a positivos y
funcionalmente inactivas, es decir, no actlan
como presentadoras de antigenos. Se manifiesta
con papulas eritematovioldceas y en ocasiones
vesiculas, presentes al nacer o durante los prime-
ros dias o meses de vida, y que habitualmente
respeta las mucosas; en nuestro paciente quizas
la manifestacion ha sido algo tardia (19 meses de
vida), por ello, a pesar del caracter autorresolu-
tivo de la enfermedad (involucién de las lesiones
en 2-3 meses pudiendo dejar manchas hiper-,
hipopigmentadas o atréficas), es importante el
seguimiento a largo plazo, ya que se ha visto que
muchos casos de enfermedad de Letterer-Siwe
comienzan con afeccién puramente cutanea.



Sindrome febril y erupcion
papulovesiculosa

Autores: Alicia Barreiro Capurro, Ignasi Pau Charles,
Ramoén Pigem Gasos

Supervisor: Pilar Iranzo Fernandez

Centro: Hospital Clinic de Barcelona

Anamnesis

Mujer de 63 afos, sin alergias medicamentosas
conocidas, ni habitos toxicos. Antecedentes pato-
l6gicos: trombosis venosa profunda en 2009 tras
una intervencion quirdrgica, hipertension arterial
en tratamiento con amlodipino y losartan e hipe-
ruricemia detectada en un control analitico en tra-
tamiento con alopurinol desde un mes antes. La
paciente consulté a Urgencias por una erupcion
cutanea pruriginosa generalizada acompafnada de
fiebre de 38 °C, de una semana de evolucién sin
otro tipo de sintomatologia acompanante.

Exploracion fisica

A su llegada se encontraba taquicardica, hipo-
tensa y febricular. Presentaba un edema facial
importante, papulas y placas eritematosas con-
fluentes con vesiculacion y presencia de lesiones
en diana diseminadas Afectacién palmoplantar y
de mucosa oral y conjuntival. El signo de Nikolsky
fue positivo. Adenopatias submaxilares palpables.

Pruebas complementarias

En la analitica destacaba leucocitosis leve
(13.300 cel/mm?3) con neutrofilia (11.500/mm?3) y
eosinofilia (1.100/mm3), PCR: 6,71 mg/dl, dete-
rioro de la funcion renal (creatinina: 3,1 mg/dl) y
hepatica (ASAT: 119 UI/L, ALAT: 130 UI/L, tiempo
de protrombina: 62,3%). El resto de la analitica
era normal.

Anatomia patoldgica

El estudio histolégico mostré una marcada
dermatitis de interfase con presencia de querati-
nocitos necroticos y despegamiento dermoepidér-
mico. En dermis se observaba edema e infiltrado
inflamatorio perivascular.

El examen de inmunofluorescencia directa reveld
la presencia de una ampolla subepidérmica con pre-
sencia de abundantes cuerpos coloides intraepidér-
micos que se tefifan con todos los inmunoreactan-
tes, méas intensamente con fibrindégeno e IgM.

Diagnadstico

Sindrome de DRESS (Drug reaction with eosi-
nophilia and systemic symptoms).

Tratamiento

Se procedié al ingreso en la sala de Der-
matologia. Se suspendid el alopurinol, se ini-
cié tratamiento local con bafios de permanga-
nato potasico y sistémico con metilprednisolona
(1 g/dia) durante 3 dias consecutivos e inmunoglo-
bulinas endovenosas (400 mg/kg/d) durante 5 dias.

Evolucion

Se detuvo la progresion de la erupcion cutanea
desde el inicio del tratamiento. Hubo una mejoria
progresiva de la analitica hasta su normalizacién
en el momento del alta.
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Figura 1a

Figura 1b  Signo de Nikolsky positivo.

Papulas y placas eritematosas asi como lesiones en diana y vesiculas de distribucion generalizada.

Figura 2 Dermatitis de interfase con queratinocitos necroéticos con tendencia al despegamiento dermo-
epidérmico. En dermis, edema e infiltrado inflamatorio perivascular.

Comentario

El sindrome DRESS es una reaccién adversa
grave a farmacos con un espectro no muy bien
establecido de lesiones cutaneas asociadas'?,
para llegar al diagnéstico del mismo se deben
cumplir ciertos criterios segun el RegiSCAR Pro-
ject: 1) hospitalizacion, 2) alteraciones en san-
gre periférica como eosinofilia o linfocitosis o
linfopenia o trombocitopenia, 3) adenopatias
en al menos 2 grupos diferentes, 4) fiebre de
mas de 38 °C, 5) afectacién de por lo menos un
organo interno, y 6) erupcion aguda?. Los farma-
cos implicados en su desarrollo son los mismos

Bibliografia

gue en el sindrome de Steven-Johnson o en la
necrélisis epidérmica téxica, con un periodo de
latencia que puede ir hasta las 8 semanas desde
el inicio de la medicaciéon3. Dentro de la afecta-
cion de érganos internos la hepética es la mas
frecuente con alteraciones analiticas fluctuantes,
ademas se han descrito casos de hepatitis ful-
minante con necesidad de trasplante hepatico®.
Otros érganos que pudieran verse implicados son
el riidn, pulmodn, etc. En el sequimiento de estos
pacientes hay que tener en cuenta que han sido
publicados casos de miocarditis aguda necroti-
zante eosinofilica hasta 2 meses posteriores al
inicio del cuadro®.

1 Wolf R, Matz H, Marcos B, Orion E. Drug rash with eosinophilia and systemic symptoms vs toxical epidermal necrolysis:
the dilemma of classification. Clin Dermatol 2005; 23 (3): 311-314.

2 http://regiscar.uni-freiburg.de/diseases/dress/index.html

w

Tohyama M, Hashimoto K. New aspects of drug induced hypersensitivity syndrome. J Dermatol 2011; 38(3): 222-228.

4 Walsh SA, Creamer D. Drug reaction with eosinophilia and systemic symptoms (DRESS): a clinical update and review of

current thinking. Clin Exp Dermatol 2011; 36(1): 6-11.

5 Bourgeois GP, Cafardi JA, Groysman V, Pamboukian SV, Kirklin JK, Andrea AA, Hughey LC. Fulminant myocarditis as late
secuela of DRESS: two cases. J Am Acad Dermatol 2011; 65 (4): 889-890.



Ulcera escrotal en paciente
con sindrome hepatorrenal

Autores: Miguel Lova Navarro, Daniel Jesis Godoy Diaz,

Marfa Dolores Fernandez Ballesteros

Supervisor: Francisco Sanchez Fajardo

Centro: Complejo Hospitalario Carlos Haya, Méalaga

Anamnesis

Se trata de un varén de 47 afios con anteceden-
tes de cirrosis alcohdlica, que ingresa en el Servicio
de Digestivo por un cuadro de descompensacién
hidropica con ascitis, oliguria y disfuncion renal,
siendo diagnosticado de sindrome hepatorrenal
(SHR) comenzando con tratamiento con terlipre-
sina 1 mg cada 6 horas por via intravenosa. A los
5 dias de comenzar el tratamiento con terlipresina
el paciente refiere molestias a nivel escrotal, apre-
ciandose a dicho nivel un area de ulceracion, ante la
cual, pensando en un origen infeccioso, se realizan
curas locales con gentamicina crema durante 7 dias,
decidiéndose ante la no mejoria de las lesiones rea-
lizar una interconsulta al Servicio de Dermatologia.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica pudimos apreciar una
lesion ulcerosa principal muy dolorosa al tacto, con
bordes eritematoviolaceos y elevados (fig. 1), asi
como una serie de lesiones satélites mas pequefias
de caracteristicas similares a la anterior de localiza-
cion perianal, glutea y en muslo derecho.

Exploraciones complementarias

El hemograma y las pruebas de coagulacion
revelaron Hb 9,3 g/dl, VCM 102 fl, plaquetas
96.000, leucocitos 5.520, PMN 80%, linfocitos
13%, INR: 1,61, TPTA 38,8 s.

En la bioquimica encontramos glucosa 109 mg/
dl, creatinina 3,2 mg/dl, sodio 143 mEg/l, potasio
4,23 mEg/l, BT: 11,44 mg/dl (BD: 7,74 mg/dl), PCR
24,9 mg/l.

Valores gasométricos normales.

Bioquimica y sedimento de orina normales.

Las serologias para sffilis, citomegalovirus, virus
herpes simple tipos 1y 2, VHB, VHC, VIH fueron
negativas.

Estudio de autoinmunidad negativo.

Cultivo exudado perineal: Acinetobacter bau-
mannii (contaminante).

El estudio anatomopatoldgico (fig. 2) mostréd
una pérdida de epidermis (ulceracién) con fibrina
en el fondo de la zona ulcerada. Subyacentemente
tejido de granulacion con proliferacion vascular e
infiltrado inflamatorio neutrofilico y linfocitario.

Diagnadstico

Pioderma gangrenoso (PG) escrotal asociado a
terlipresina.

Tratamiento y evolucion

La terlipresina se emplea en el tratamiento del
SHR por su funcién de vasoconstrictor esplacnico,
mejorando el volumen sanguineo arterial efectivo
y con ello la perfusién renal, pero como contrapar-
tida puede presentar efectos secundarios isquémi-
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Ulcera principal de bordes
eritematoviolaceos y elevados a nivel escrotal,
asi como una serie de lesiones satélites

con caracteristicas clinicas similares.

Figura 1

cos cutaneos, por lo que se procedié a la suspen-
sioén de dicho farmaco, dejando como tratamiento
del SHR Unicamente la hemodialisis. Por otro lado
se inici6 tratamiento con betametasona crema,
descartandose por parte del Servicio de Diges-
tivo el uso de prednisona via oral dado el estado
general del enfermo. A los 25 dias de suspension
de terlipresina se procedi6 al alta presentando el
paciente una funcién renal corregida asi como la
practica resolucion de las lesiones escrotales.

Comentario

El diagnodstico de PG se basa en una correcta
anamnesis (asociacion con enfermedades subya-
centes, farmacos), la tipica presentacion clinica,
una histopatologia compatible (no patognomo-
nica y a veces inespecifica) y la exclusion de otras
enfermedades con una clinica similar (gangrena
de Fournier, Ulceras venosas y arteriales, enfer-
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Figura 2 Transicion de epidermis normal y pérdida
de epidermis con fibrina en el fondo de la zona
ulcerada. Proliferacion vascular e infiltrado
inflamatorio neutrofilico y linfocitario.

medades autoinmunes, entre otras). Hasta en
un 50% de los casos se asocia a una patologia
subyacente, mas frecuentemente con la enferme-
dad inflamatoria intestinal y las artritis seronega-
tivas, seguidas por sindromes linfoproliferativos
y paraproteinemias’. Como asociaciones menos
frecuentes encontramos farmacos como el G-CSF,
interferon, propiltiouracilo asi como la cocaina?.
Hasta la fecha sélo existen en la literatura médica
casos de necrosis cutanea isquémica asociados
al tratamiento con terlipresina3. Por otro lado los
casos descritos de PG escrotal suelen estar asocia-
dos con enfermedad inflamatoria intestinal?. Pero
debido a la publicaciéon de dos casos de PG asocia-
dos al consumo de cocaina inhalada®, y dado que
ésta tiene un efecto vasoconstrictor prolongado al
igual que la terlipresina, por analogia farmacolo-
gica podriamos asociar la aparicion del PG escrotal
de nuestro paciente con el tratamiento con terli-
presina.

1 Sudrez-Pérez JA, et al. Pioderma gangrenoso: Presentacién de 15 casos y revision de la literatura. Actas Dermosifiliogr.

2011. doi:10.1016/j.ad.2011.04.010.

2 Ho SA, Tan WP, Tan AW, Wong SN, Chua SH. Scrotal pyoderma gangrenosum associated with Crohn’s disease. Singapore

Med J 2009; 50(12) : 398.

3 Oh JE, Ha JS, Cho DH, Yu GJ, Shim SG. A Case of Ischemic Skin Necrosis after Glypressin Therapy in Liver Cirrhosis. Korean

JGastroenterol 2008;51:381-384.

4 Roche E, Martinez-Menchén T, Sénchez-Carazo JL, Oliver V, Alegre de Miquel V. Piodermas gangrenosos eruptivos aso-
ciados al consumo de cocaina inhalada. Presentacion de dos casos. Actas Dermosifiliogr. 2008;99:727-30.



Ulceras sobre zonas de puncion
en un varon con leucemia
mielomonocitica

Autores: Franco Antonio Gemigniani Antillo, Inés Zarzoso Mufoz,
Fanny Elizabeth Kennedy Ortiz, Helena Hilari Carbonell

Supervisor: Gloria Aparicio Espafiol

Centro: Hospital Universitari Vall d'"Hebron, Barcelona

Anamnesis

Un varén de 78 afos, con antecedentes de hiper-
tension arterial en tratamiento con atenolol y una
leucemia mielomonocitica crénica diagnosticada
4 meses antes, seguia tratamiento con 5-azaci-
tidina subcutanea (habfa realizado seis ciclos, el
Ultimo hacia 2 semanas). Fue remitido a nuestras
consultas por lesiones localizadas en las zonas de
puncién del farmaco, de 3 semanas de evolucién,
de progresion muy rapida. Habfa realizado trata-
miento con amoxicilina-acido clavulanico y anal-
gésicos sin mejoria.

Exploracion fisica

Presentaba fiebre de 38 °C y en la region del-
toidea del brazo izquierdo se observaba una
placa ulcerada de 6 cm de didmetro con centro
necrético, exudativa, con un margen violaceo y
sobreelevado, con multiples pustulas milimétricas
en periferia. En la cara lateral del brazo izquierdo
presentaba una placa de 3 cm de didmetro, indu-
rada, con centro ulcerado y supurativo, y margen
violaceo y socavado (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Los anélisis de sangre demostraron una hemog-
lobina de 10,1 g/dl, unos leucocitos de 76.300
(neutréfilos 63.000, monocitos 11.100) y unas
plaguetas de 60.700. Debido a la leucocitosis, en
aumento respecto a anteriores analiticas, se rea-
liz6 extension en sangre periférica descartandose
la presencia de blastos. Ademas los niveles de pro-

teina C reactiva (21,31 mg/dl) resultaron elevados,
pero la bioquimica y el estudio de autoinmunidad
fue normal.

Se realiz6 una biopsia cutdnea que mostré un
infiltrado neutrofilico en la dermis con abscesifica-
Cién y necrosis masiva. Las técnicas para descar-
tar la presencia de microorganismos (Pas, Gram y
Zielh-Nielsen) fueron negativas (fig. 2).

Los hemocultivos asi como los cultivos del exu-
dado de las Ulceras y de la biopsia cutéanea (bac-
terias, hongos y micobacterias) fueron negativos.

Diagnadstico

Pioderma gangrenoso con fenémeno de patergia
en zonas de puncion.

Tratamiento

Se inici6 corticoterapia sistémica (prednisona
1 mg/kg) en pauta descendente manteniéndose
el tratamiento antibidtico previamente pautado.
Ademas se pautaron curas topicas con solucion
acuosa de permanganato potésico y sulfadiazina
argéntica.

Evolucion

La evolucién del paciente fue favorable con des-
aparicion de la fiebre y mejorfa progresiva de las
lesiones. El hemograma también mostré disminu-
cion de la leucocitosis observada al inicio. Actual-
mente el paciente recibe prednisona en pauta
descendente y continua con 5-azacitidina, esta
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Figura 1

Infiltrado neutrofilico en dermis.

Figura 2

vez en forma endovenosa. La lesion del brazo
izquierdo ha epitelizado completamente y la del
brazo derecho estd mas pequefa y superficial.

Discusion
El pioderma gangrenoso (PG) es una enferme-

dad cutadnea, crénica, poco frecuente, caracte-
rizada por la presencia de pustulas eritematosas

Bibliografia

Placas ulceradas, exudativas con margen violaceo y socavado.

Unicas o multiples que progresan rapidamente a
Ulceras necréticas dolorosas con borde violaceo
socavado'. El PG forma parte del espectro de las
dermatosis neutrofilicas, un grupo de enfermeda-
des inflamatorias de etiologia desconocida que
comparten la tendencia a producir fenémenos
de patergia después de traumatismos (en nues-
tro caso después de inyecciones subcutaneas de
un quimioteradpico)?. El PG suele asociarse en un
50% de los casos a diversas enfermedades sisté-
micas, siendo las mas frecuentes la enfermedad
inflamatoria intestinal y las artritis seronegativas,
seguidas por neoplasias hematoldgicas, predomi-
nando las de tipo mieloide, sobre todo la leucemia
mieloide aguda (mas la forma mielomonocitica)'=.
El diagnostico de PG puede ser dificil y la biopsia
es inespecifica. La clave consiste en la correlacion
clinico-patoldgica y la exclusiéon de otras causas de
Ulceras cutaneas con el estudio histolégico y los
cultivos. En cuanto al tratamiento no existe en la
actualidad ningun algoritmo de referencia para su
terapéutica. Los corticoides suelen ser la terapia
de eleccién y la ciclosporina también se utiliza con
gran éxito. El tratamiento tdpico con antibidticos,
soluciones astringentes e inmunosupresores es
Util en todos los casos ya sea en formas de PG leve
0 como coadyuvante del tratamiento sistémico?.

1 Moschella S, Davis M. Neutrophilic Dermatoses. En: Bolognia JL, Jorizzo JL, Rapini RP, editores. Dermatology. Madrid:

Elsevier Espafia S.A; 2008. p 383-7.

2 C. Ferrandiz-Pulido, R. Bartralot, M.J. Fuente, C. Heras, P. Bassas, G. Aparicio, D. Bodet, J. Mollet, M.T. Tortola and
V. Garcia-Patos. Postoperative pyoderma gangrenosum: diagnostic value of 16s ribosomal RNA sequencian and review of
the literaure. Clinical and Experimental Dermatology. 2008; 34: 598-602

3 C. Ferrandiz-Pulido, V. Garcia-Patos. Pioderma Gangrenoso: Diagndstico y tratamiento. Piel 2008; 23(1): 24-9



Dermatosis recurrente
mieloperoxidasa positiva

Autores: José Maria Mir Bonafé, Luis Carlos Sdez Martin,

Gonzalo Nieto Gonzalez, Concepcién Roman Curto

Centro: Hospital Clinico Universitario de Salamanca

Anamnesis

Mujer de 64 afos con antecedentes de acci-
dente vascular cerebral de tipo isquémico, hiper-
tension arterial esencial y dislipemia. Como pro-
ceso quirurgico previo constaba la realizacion de
una histerectomia total con doble anexectomia
por unos miomas sintomaticos. Estaba en trata-
miento con acido acetilsalicilico, ibuprofeno, ome-
prazol, acido ascérbico e indapamida.

La paciente acudié a Urgencias de Dermatolo-
gia por lesiones cutaneas en ambos gluteos, dolo-
rosas, de 5 dias de evolucién. El cuadro se acom-
panaba de malestar general y febricula (37,7 °C).
La apariciéon habia sido abrupta y negaba cambios
recientes en su medicaciéon, asi como sintoma-
tologia infecciosa respiratoria, digestiva o urina-
ria. Tampoco lo relacionaba con traumatismos
ni cambios posturales. Ella afirmaba un episodio
similar hacia 5 afios aproximadamente, en el que
las lesiones remitieron espontaneamente 2 meses
después sin haber recibido tratamiento.

Exploracion fisica

Se observaban mdltiples placas y nédulos eri-
tematoedematosos, brillantes y de margenes bien
definidos en ambos gluteos (fig. 1). Las lesiones
eran bilaterales, dolorosas y presentaban una
morfologia ovalada de 4-5 cm de didmetro. Des-
tacaba la presencia de unas placas de caracteris-

ticas similares pero de mayor tamafio que afecta-
ban la cara posterolateral del muslo derecho. No
se apreciaban adenopatias o visceromegalias, ni
otros signos de patologfa cutanea en el resto de la
superficie corporal.

Exploraciones complementarias

En la analitica destacé la presencia de neu-
trofilia (8,16 x 103/ul) con recuento leucocitario
total sin alteraciones. La funcién tiroidea, bioqui-
mica, proteinograma, inmunoglobulinas plasma-
ticas, complemento, B-2 microglobulina, ANA,
ANCA, anticuerpos antifosfolipido y anticuerpos
antitiroideos resultaron normales o negativos. Se
realizé una biopsia de una lesién del gluteo dere-
cho, en la que se apreciaba una epidermis orto-
gueratésica con discreta espongiosis sin otras
alteraciones. La dermis superficial mostro dilata-
cion vascular y edema. Se apreciaba un mode-
rado infiltrado inflamatorio compuesto por célu-
las mononucleares ocasionalmente arrinonadas y
con nucleos de tamano intermedio que afectaba
desde la dermis papilar hasta el tejido celular
subcutaneo. Estas células presentaban una dis-
tribucién perivascular, perianexial e intersticial
(fig. 2a y 2b). Ademas, se apreciaban eosinofilos
de forma salpicada y elementos leucocitarios e
histiocitarios perivasculares acompafnantes. Entre
los haces de colageno se identificaron depositos
de mucina que demostraron tefiirse con la téc-
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Figura 1
Las lesiones eran intensamente dolorosas.

Mudltiples placas y nodulos eritematoedematosos, brillantes y de margenes bien definidos.

Figura2ay 2b
perianexial e intersticial.

Infiltrado inflamatorio en dermis de células mononucleares con una distribucién perivascular,

Figura 2c Las células muestran intensa positividad para mieloperoxidasa.

nica de hierro coloidal. No se apreciaron signos
de vasculitis.

El estudio inmunohistoquimico demostro
positividad de las células leucocitarias intersticia-
les para CD68, mieloperoxidasa y lisozima, con
negatividad para c-kit, CD34 y CD15 (fig. 2¢). El
indice proliferativo (Ki67) fue bajo. Junto a estas
células se observaron elementos linfocitarios de
tipo T (CD3+) y, en menor numero, B (CD20+).
En conclusion, se observd una dermatitis perivas-
cular e intersticial superficial, media y profunda
con presencia de elementos mieloides inmadu-
ros.

Con el objetivo de descartar un proceso mielo-
proliferativo mieloide primario se realiz6 estudio
de citogenética molecular con material parafi-
nado mediante FISH de la translocaciéon bcr/abl.
Se estudiaron 400 nucleos y no se detectaron alte-
raciones de tipo 1(9;22).

El informe del estudio de citometria de flujo
detectd una desproporcion de las células CD34
M/L a favor de las mieloides, asi como la presencia
de monocitos maduros (el 84% CD36+, CD14+,
CD64+). El estudio morfolégico de la biopsia de
médula 6sea indicd la existencia de normocelu-
laridad.
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Diagnastico

Sindrome de Sweet histiocitoide.

Tratamiento

Se inicié tratamiento con prednisona via oral
a dosis de 50 mg/dia en pauta descendente. La
paciente present6 una excelente respuesta en los
primeros dias y el tratamiento fue suspendido al
mes de haberse iniciado.

Evolucion

7 meses después presentd un nuevo brote
de menor intensidad. La biopsia fue repetida
con persistencia en el diagnéstico. Se reintrodujo
prednisona 30 mg/dia en pauta descendente con
respuesta favorable. Ha presentados otros dos
episodios similares controlados con el mismo tra-
tamiento, sin signos analiticos de leucemizacion
(comprobado mediante estudio por citometria
de flujo de sangre periférica), en un periodo total
de seguimiento de 18 meses.

Bibliografia

Comentario

La variante histiocitoide del sindrome de Sweet
(SSH) fue descrita recientemente’ como una infil-
tracién cutanea por células mieloides inmaduras
en una serie de 41 casos. Se observo la presencia
de un infiltrado en el que predominaban células
mononucleares histiocitoides, lo que contrastd con
el clasico infiltrado polimorfonuclear descrito hasta
el momento. La positividad para mieloperoxidasa
de la mayoria de estas células indicé que tenian un
origen mieloide inmaduro y planteé que pudiera
tratarse de una infiltracion especifica de leucemia
mieloide aguda. Algunos autores afirman que el
diagnostico de SSH debe basarse en la exclusién
de otros, tales como leucemia cutis aleucémica o
una infiltracién secundaria de una leucemia mie-
loide aguda?. Se han documentado casos secunda-
rios a farmacos como bortezomib® o trimetoprim-
sulfametoxazol* y se ha descrito SSH en pacientes
pediatricos®. Nuestra paciente presenta un curso
que no ha sido descrito en la literatura: brotes reci-
divantes y tendencia a la cronicidad. Todo ello hace
gue su seguimiento estrecho para diagnosticar una
eventual leucemizacion sea obligatorio.

1 Requena L, Kutzner H, Palmedo G, Pascual M, Fernandez-Herrera J, Fraga J et al. Histiocytoid Sweet syndrome: a dermal
infiltration of immature neutrophilic granulocytes. Arch Dermatol 2005;141:834-42.

2 Heymann WR. Histiocytoid Sweet syndrome. J Am Acad Dermatol 2009;61:693-4.

3 Murase JE, Wu JJ, Theate I, Cole GW, Barr RJ, Dyson SW. Bortezomib-induced histiocytoid Sweet syndrome. J Am Acad

Dermatol 2009;60:496-7.

4 Wu AJ, Rodgers T, Fullen DR. Drug-associated histiocytoid Sweet syndrome: a true neutrophilic maturation arrest variant.

J Cutan pathol 2008; 35:220-4.

5 Camarillo D, McCalmont TH, Frieden IJ, Gilliam AE. Two pediatric cases of nonbullous histiocytoid neutrophilic dermatitis
presenting as a cutaneous manifestation of lupus erythematosus. Arch Dermatol 2008;144:1495-8.



Lesiones eritematoviolaceas
infiltradas en areas
fotoexpuestas

Autores: Daniel Jesis Godoy Diaz, Maria Dolores Fernandez
Ballesteros, Miguel Lova Navarro

Supervisor: Leandro Martinez Pilar

Centro: Complejo Hospitalario Carlos Haya, Méalaga

Anamnesis

Mujer de 76 afos con antecedentes personales
de linfoma no-Hodgkin en 2001 en tratamiento
con quimioterapia y actualmente en remisién
completa, diagnosticada de lupus eritematoso
sistémico en 2004 en seguimiento por la Unidad
de Autoinmunes del Servicio de Medicina Interna,
sarcoidosis en 2005, diabetes mellitus diagnosti-
cada en 2008 con mal control metabdlico e hiper-
tension arterial sistolica de larga data.

Acude al Servicio de Dermatologia, derivada
por su médico de Atencién Primaria, por la pre-
sencia de lesiones cutaneas a nivel de areas
fotoexpuestas, asi como astenia, artralgias y sen-
sacion febril no termometrada.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se aprecian, en cara
y escote, unas placas anulares eritematoviola-
ceas brillantes de aspecto infiltrado con bordes
sobreelevados con tendencia a la curaciéon central
(fig. 1).

No presenta aftas bucales ni otros signos de
afectaciéon mucocutanea.

Pruebas complementarias

Hemograma: hemoglobina 13,1, plaquetas
109.000, leucocitos 5.330, neutrofilos 3.290, lin-
focitos 1.420.

Bioquimica: glucosa 138, urea 26, creatinina
0,7, iones normales, hierro 78, ferritina 285,
perfil hepatico y lipidico dentro de la normalidad,
C3 98, C4 4, factor reumatoide < 10, proteina
C reactiva < 2,9, TSH 1,91.

Hemostasia: pardmetros dentro de la norma-
lidad.

Autoinmunidad: ANA 1/80 homogéneo posi-
tivo, anticuerpos anti-DNA nativo negativo, anti-
cuerpos anti-SSA positivo, test Coombs directo
débilmente positivo, anticoagulante lUpico negativo.

Bioquimica y sedimento de orina: sin alte-
raciones.

En el estudio anatomopatoldgico encontramos
un edema en dermis papilar con ectasia vascular,
dafio vacuolar de la basal y aislados queratino-
citos apoptoicos con desflecamiento de la basal
(fig. 2). La inmunofluorescencia mostré depdésitos
finamente granulares de IgM en unién dermo-
epidérmica.
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Placas anulares eritematoviolaceas
brillantes de aspecto infiltrado.

Figura 1

Diagndstico

Lupus eritematoso cutaneo subagudo.

Tratamiento y evolucion

Se instaurd tratamiento con prednisona 15 mg
via oral cada 24 horas asi como fotoproteccion
solar con buena respuesta al tratamiento, y deri-
vaciéon a la Unidad de Autoinmunes para segui-
miento y control de la enfermedad.

Discusion
El lupus eritematoso cutaneo subagudo repre-
senta el 9% de los casos de lupus, y como tal es

Figura2 Edema en dermis papilar con ectasia
vascular, dafio vacuolar de la basal y aislados
queratinocitos apoptoicos con desflecamiento
de la basal.

mas frecuente en el sexo femenino. Se caracteriza
por placas discoides papuloescamosas o lesiones
policiclicas anulares que se presentan principal-
mente alrededor del cuello, en la espalda y en la
parte anterior del térax. En su evolucién no tienen
tendencia a dejar cicatriz. Ademds suele cursar
con una fotosensibilidad importante. En las prue-
bas complementarias destaca la presencia de anti-
cuerpos circulantes anti-Ro/SSA, y menos frecuen-
temente anti-La/SSB. Un 50% de los pacientes con
lupus cutédneo subagudo van a cumplir criterios de
lupus sistémico, pero en general estos pacientes
van a tener una enfermedad poco grave, con mar-
cada afectacion articular y fotosensibilidad, pero
sin compromiso vital.
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Lesion nodular en paciente
con patologia hematolagica

Autores: Raquel Navarro Tejedor, Guillermo Enrique Solano-Lopez
Morel, Maria José Concha Garzon, Maximiliano Aragiiés Montafiés

Centro: Hospital Universitario de La Princesa, Madrid

Anamnesis

Mujer de 50 afios, con antecedente de mie-
loma multiple (MM) diagnosticado 6 afos antes,
gue habia recibido multiples ciclos de poliquimio-
terapia y que en el momento de la consulta pre-
sentaba actividad del mismo, asi como un plas-
mocitoma costal, por lo que recibia tratamiento
con bendamustina, bortezomib, dexametasona y
radioterapia. Durante un ingreso en Hematologia,
se solicit¢ valoracién a nuestro servicio por pre-
sentar una lesion nodular en regién paravertebral
lumbar izquierda asintomatica de un mes de evo-
lucién y rapido crecimiento.

Exploracion fisica

Lesion nodular de 5 cm de didmetro en region
paravertebral lumbar izquierda, redondeada, de
bordes bien delimitados, de consistencia elas-
tica y adherida a planos profundos (fig. 1). No se
objetivé ninguna otra lesion a nivel cutdneo ni en
mucosa oral. No adenopatias, masas ni megalias.

Exploraciones complementarias

Se realizé una biopsia incisional de la lesién
gue mostrd piel con depdsitos de material ami-
loide con patrén de amiloidosis sistémica, siendo
positivo para cadenas ligeras lambda y sin eviden-
cia de infiltracién tumoral (fig. 2).

El ecocardiograma descartd depésitos de ami-
loide en miocardio y mostré una funcion normal
del ventriculo izquierdo.

No se considerd realizar otras pruebas comple-
mentarias para descartar la posible afectacion de
otros érganos por amiloidosis sistémica debido al
mal estado basal de la paciente.

Diagnastico

Amiloidosis AL cutdnea nodular en paciente
con mieloma multiple.

Evolucion y tratamiento

A pesar del tratamiento que recibia la paciente,
se objetivaron datos de progresion de su enfer-
medad de base. La paciente presentd proteinuria,
citopenias y derrame pleural maligno, ademas del
aumento de la lesién nodular. Se modifico el tra-
tamiento por VAD (vincristina, adriamicina y dexa-
metasona) junto con doxorrubicina sin respuesta
y finalmente la paciente fallecio.

Comentario

Se denomina amiloidosis AL a aquélla en la
que el depdsito amiloideo deriva de las cadenas
ligeras de las inmunoglobulinas. Se diferencian
dos tipos con manifestaciones en la piel: la cuta-
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Figura 1 Lesion nodular redondeada, muy bien
delimitada, de 5 cm en region paravertebral lumbar
izquierda.

nea localizada, en la que existiria una prolife-
racion monoclonal de células B limitada al sitio
afectado, y la primaria o sistémica, que se asocia
a cualquier tipo de discrasia de células B mono-
clonal, como el MM. Algunos autores describen
gue tan sélo el 5% de los pacientes con MM pre-
senta clinica secundaria a amiloidosis'. Del total
de las amiloidosis primarias, el 25% presentara
manifestaciones cutaneas siendo las mas frecuen-
tes las petequias y las papuloplacas. En algunos
casos se han descrito cambios esclerodermifor-
mes, lesiones ampollosas o nodulares?, como en
nuestra paciente. Existen casos de amiloidosis
cutanea nodular secundaria a MM, con clinica
atipica que pueden ser similares a condilomas o
carcinomas®*. Sin embargo, tanto en casos de
amiloidosis cutanea localizada como en los aso-
ciados a MM, la afectaciéon subcutanea nodular
Unica, gue presenta nuestro caso, es excepcional.
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Figura 2a Detalle de la biopsia que muestra
depositos hialinos eosinofilicos amorfos en tejido
celular subcutaneo.

Figura 2b La inmunohistoquimica demuestra
positividad en la tincién para cadenas ligeras
lambda.

Nguyen y cols. hallaron seis casos de amiloidosis
nodular subcuténea en la literatura. Ninguno de
ellos estaba asociado a discrasias hematoldgicas
y en sélo dos de ellos el depdsito estaba consti-
tuido por cadenas ligeras®.

Barlogie B Alexanian R, Jagannath S. Plasma cell dyscrasias. JAMA 1992;268:2946-51.

2 Kyle RA Bayrd ED. Amyloidosis: a review of 236 cases. Medicine (Baltimore). 1975;54:271-99.
3 Buezo GF, Penas PF, Firaga J, Alegre A, Aragliés M. Condyloma-like lesions as the presenting sign of multiple myeloma

associated amyloidosis. Br J Dermatol. 1996;135:665-6.

4 Persoons JH, Sutorius FJ, Koopman RJ, Schaafsma MR, van Doorn GA. Vulvar paraneoplastic amyloidosis with the appear-
ance of a vulvar carcinoma. Am J Obstet Gynecol. 1999; 180:1041-4.
5 Nguyen TU, Oghalai JS, McGregor DK, Janssen NM, Huston DP. Subcutaneous nodular amyloidosis: a case report and

review of the literature. Hum Pathol. 2001;32:346-8.



Lesiones descamativas
e hiperqueratosis ungueal
en varon de 45 anos

Autores: Paula Molés Poveda, Beatriz Rodrigo Nicolas,
Miquel Armengot Carbo

Supervisor: Esther Quecedo Estébanez

Centro: Hospital Arnau de Vilanova, Valencia

Anamnesis

Varoén de 45 afios, casado, con una hija, coci-
nero de profesion en paro en el momento de la
consulta. Como Unico antecedente médico refiere
ser diabético insulino dependiente de 2 afios de
evolucién y fumador. Acude a la consulta por un
cuadro caracterizado por placas plantares hiper-
queratésicas con hiperqueratosis ungueal en
manos y pies de 6 meses de evolucién. Referia,
ademads, artralgias intermitentes de ambas rodi-
llas. El paciente negaba haber presentado conjun-
tivitis u otros sintomas asociados.

Exploracion fisica

En la exploracién, se apreciaban lesiones macu-
lopapulares eritematosas y descamativas, bien
delimitadas, solo a nivel plantar, con engrosa-
miento ungueal en manos y mas llamativo en pies
(fig. 1). Se observéd, ademas, hiperqueratosis en
comisuras labiales y a nivel genital, lesiones ecce-
matosas sobreinfectadas que le ocasionaban una
parafimosis. No presentaba signos de artritis en
la primera consulta, pero si se constatd artritis en
controles posteriores.

Pruebas complementarias

Se complet6 el estudio con una analitica gene-
ral incluyendo serologia para VIH y el antigeno

de histocompatibilidad HLA-B27, en la que des-
tacaba elevacion de pardmetros inflamatorios
(VSG 120 mm/h), y mal control de la diabetes
(HbA1C 11,7%). La serologia VIH resulté positiva
(siendo confirmado en una segunda analitica) asf
como el antigeno HLA-B27. Los anticuerpos anti-
treponema fueron negativos. Se obtuvieron cul-
tivos uretral (resultando negativo para gonococo
y Chlamydia) y micolégico ungueal, que también
fue negativo.

Diagnastico

Sindrome de Reiter asociado a infeccion por
VIH.

Tratamiento

Se inici¢ tratamiento queratolitico con acitre-
tino 35 mg/dia y terapia antirretroviral (Atripla®)
por parte del Servicio de Enfermedades Infeccio-
sas.

Evolucion

Después de un mes de tratamiento, las lesiones
plantares habian desaparecido y presentaba mejo-
rfa espectacular de las lesiones ungueales (fig. 2),
sin evidencia de efectos secundarios tanto del tra-
tamiento dermatoldgico como antiviral.
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Figura 1 Lesiones plantares maculopapulares
eritematosas y descamativas. Engrosamiento
ungueal en pies.

Discusion

El sindrome de Reiter es una entidad de causa
desconocida que consta de un conjunto de sin-
tomas, entre los cuales destacan la asociacion de
lesiones cutaneo-mucosas con uretritis, artritis
y/o conjuntivitis'. Es mas frecuente en hombres
jovenes con HLA-B27 positivo y algunos estudios
describen mayor incidencia en infectados por el
VIH?3. En estas dos situaciones, puede evolucionar
de manera agresiva y resistente al tratamiento.
Los factores precipitantes suelen ser infecciones
genitourinarias o gastrointestinales. El tiempo
de latencia de las manifestaciones tipicas de sin-

Bibliografia

Evolucion clinica tras un mes
de tratamiento con acitretino 35 mg/dia.

Figura 2.

drome de Reiter es variable, pudiendo no objeti-
varse todos los sintomas clasicos en el momento
del diagnostico. En casos de sindrome de Reiter
asociado a VIH, el tratamiento de eleccion son los
antiretrovirales, combinados o no con farmacos
para el control sintomatico. Por ejemplo, AINE,
corticoides sistémicos, metotrexato o ciclospo-
rina'. En este caso, se optd por acitretino por ser
de eleccién en las hiperqueratosis palmoplanta-
res, ademas de carecer de efecto inmunosupresor.
Hasta este momento, a pesar de tener factores
de riesgo para una evolucion térpida y refracta-
ria al tratamiento, el paciente ha evolucionado de
forma favorable.

1 Gonzalez-Beato M, Leconda M, Monteagudo |, Lézaro P: Sindrome de Reiter. Hospital General Universitario Gregorio

Maranén. Actas Dermosifiliogr 1999;90:479-486.

2 Romani J, Puig L, Baselga E, De Moragas JM: Reiter’s sindrome-like pattern in AIDS associated psoriasiform dermatitis.
Departamento de Dermatologia, Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona, Espafa.

3 Riccio A, Farinaro C, Maisto G, Natale D, Pronesti G: A case of Reiter syndrome in HIV infection. Secondo Policlinico-
Cattedra di Metodologia Clinica, Universita degli Studi di Napoli.
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Nodulos subcutaneos
en extremidades

Autores: Ana Maria Mota Burgos, Karina Dryk, Jean-Luc Bernabé

Supervisor: Enrique Herrera Acosta

Centro: Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Malaga

Anamnesis

Varén de 62 afios, con antecedentes de artri-
tis psoriasica, hiperuricemia y artritis gotosa de
larga evolucién, en tratamiento con metrotexate,
deflazacort, naproxeno, colchicina y alopurinol. El
paciente consultaba por la aparicién progresiva de
lesiones subcutaneas en extremidades de un afio
de evolucion, que en los ultimos meses habian
aumentado de tamafio. No referia fiebre ni otra
sintomatologia sistémica acompanante.

Exploracion fisica

A la exploracion el paciente presentaba lesio-
nes nodulares subcutdneas no ulceradas en cara
extensora de brazos y cara posterior de muslos,
con un didmetro que oscilaba entre 10 y 20 mm
(fig. 1). A la palpacion las lesiones tenfan una con-
sistencia pétrea y eran ligeramente dolorosas. La
piel suprayacente era de caracteristicas normales.

Pruebas complementarias

El estudio histopatolégico mostraba la presen-
cia de numerosos depositos de material amorfo,
acelular y eosindfilo en dermis reticular y tejido
celular subcutaneo (fig. 2). Estos depositos esta-
ban rodeados por una reaccién granulomatosa
con macrofagos, linfocitos y células gigantes. No
se observaron signos de vasculitis ni de trombosis

intraluminal. La epidermis estaba respetada. Las
tinciones con PAS, Ziehl-Neelsen y plata metena-
mina fueron negativas. En las pruebas analiticas
realizadas destacaba Unicamente una elevacion
del 4cido urico (8,74 mg/dl) (3,7-7,8 mg/dl). El
resto de determinaciones, hemograma, perfil renal,
perfil hepatico, calcio, proteinograma, inmuno-
globulinas, complemento, proteina C reactiva
(PCR), factor reumatoide (FR), anticuerpos anties-
treptolisina 0 (ASLO) y anticuerpos antinucleares
(ANA y anti-DNA) fueron negativas.

Las serologias para virus de la hepatitis B, C y
virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) resul-
taron negativas y la radiografia de térax no pre-
sentaba hallazgos patolégicos.

Diagnadstico

Paniculitis por gota.

Tratamiento y evolucion

El paciente continud tratamiento con colchi-
cina y alopurinol, este ultimo a dosis superiores.
Desde entonces, las lesiones, aunque lentamente,
han disminuido progresivamente su tamafo.

Discusion
La gota' es una enfermedad metabdlica carac-
terizada por hiperuricemia y por el depésito de
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Nédulos subcutaneos de

Figura 1
aproximadamente 15-18 mm de diamétro
localizados en cara extensora de extremidades
superiores.

cristales de urato monosdédico en las articulacio-
nes y tejidos blandos, incluyendo tendones, tejido
cartilaginoso, tejido celular subcutaneo e, incluso,
riAdn y otros 6rganos internos. Estos depdsitos
son llamados tofos gotosos. Cuando los tofos se
localizan en el tejido celular subcuténeo se deno-
minan paniculitis.

La paniculitis por gota es una manifestacion
clinica muy infrecuente de la gota (existen pocos
casos descritos en la literatura)?. Se asocia mayo-
ritariamente a hiperuricemia y, aunque puede pre-
ceder a la afectacion articular, lo mas frecuente

Bibliografia
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Figura2 Hematoxilina-eosina. Numerosos
depdsitos de material amorfo, acelular y eosinéfilo
en dermis reticular y tejido celular subcutaneo,
rodeados por un infiltrado inflamatorio con
linfocitos y macrofagos.

es que aparezca en pacientes con gota y/o artri-
tis gotosa de larga evolucion®4. Clinicamente se
manifiestan como placas y/o nédulos subcutaneos
indurados a la palpacion, gue pueden ser asinto-
maéticos o dolorosos. La localizaciéon mas frecuente
son las extremidades inferiores, aunque también se
han descrito en otras localizaciones**. El diagnos-
tico se basa en la identificacion de estos depdsitos
de material amorfo, acelular y eosinéfilo mediante
estudio histopatoldgico®. El tratamiento de elec-
cion es el alopurinol a dosis de 2-10 mg/kg/dia y la
colchicina a dosis de 0,6 mg/dia®.

2 Ochoa CD, Valderrama V, Mejia J, Rondon F, Villaroya N, Restrepo JF, Espinoza LR, Iglesias-Gamarra A. Panniculitis:
another clinical expression of gout. Rheumatol Int. 2011;31: 831-5.
3 Ramirez-Santos A, Martin-Polo R, Sdnchez Sambucety P y Rodriguez Prieto MA. Nédulos ulcerados en la cara posterior

de las piernas. Actas Dermosifiliogr. 2010;101(3):263-265.

4 Weberschock T, Gholam P, Hartschuh W, Hartmann M. Gouty panniculitis in a 68-year-old man: case report and review

of the literature. Int J Dermatol. 2010;49:410-3.
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Lesiones exulceradas
con fotosensibilidad y dolor

Autores: Carmen Maria Priego Recio, Cristina Méndez Abad,
Sara Alcantara Luna, Begofa Garcia Bravo

Centro: Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

Anamnesis

Paciente de 33 afos, natural de Rumania sin
antecedentes personales ni familiares de interés,
gue consultd por brotes de lesiones edematosas
en cara y exulceraciones con costras en superficie
en zonas de extension de brazos y cuello de mas
de 5 anos de evolucién. La paciente relacionaba
las lesiones con la exposicién solar.

Exploracion fisica

Llamaron la atencién varias lesiones exulcera-
das, sobre una base eritematosa, cubiertas de cos-
tras en distinto estadio evolutivo, asi como zonas
con hiperpigmentacion residual postinflamatoria.
Estas lesiones se localizaban en brazos, cuello,
cara y escote (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Tanto la distribucion de las lesiones como su
aspecto hicieron sospechar un lupus cutaneo
crénico, por lo que decidimos realizar un estudio
histolégico para descartarlo. Solicitamos ademas
un estudio analitico que incluyd hemograma vy
bioquimica con ANA, siendo todos los parame-
tros normales. La histologia mostrd un intenso
edema en dermis papilar, que llegaba incluso a
formar ampollas, con un infiltrado perivascular y
perianexial. En otros cortes de la preparacion se

pudo observar una Ulcera con restos de quera-
tina en superficie (fig. 2). Debido a la inespecifi-
cidad de estos resultados, ampliamos el estudio
y realizamos una determinacién de porfirinas en
sangre, orina y heces, asf como anticuerpos anti-
epidérmicos para descartar un pénfigo folidceo.
Estos Ultimos fueron negativos, pero las porfiri-
nas mostraron un aumento de protoporfirinas y
coproporfirinas en heces con un pico de emision
de fluorescencia a los 628 nm en el barrido espec-
trofluorométrico del suero.

Diagnastico

Porfiria variegata.

Tratamiento

Hecho el diagndstico, el Unico tratamiento
posible fue la fotoproteccidn solar exhaustiva para
prevenir la aparicién de nuevas lesiones.

Evolucion

En una de las visitas de seguimiento, la paciente
comentd padecer de forma repetida brotes de dolor
abdominal, asociados a nduseas, vomitos, cefaleas
y mal estado general, por lo que se remitié al Servi-
cio de Digestivo, que realizé estudio analitico com-
pleto, asi como ecografia abdominal, sin encontrar
ninguna alteracion. Estos sintomas se atribuyeron,
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Lesiones exulceradas en miembro
superior derecho.

Figura 1

por tanto, a brotes agudos de porfiria, caracteris-
ticos de la porfiria variegata. Como tratamiento
se recomendd la administracion de arginato de
hemina en caso de ataque agudo o, en su defecto,
una infusion de solucion glucosada, asi como evitar
cualquier posible agente desencadenante.

Comentario

La porfiria variegata se debe al déficit de
protoporfirinogeno oxidasa (penultima enzima
involucrada de la sintesis del grupo hemo)
gue origina una elevacion de protoporfirinas y
coproporfirinas en heces y de coproporfirinas
y uroporfirinas en orina. Estos metabolitos son
responsables de la clinica cutanea y sistémica. La
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Figura 2 La biopsia de una de las lesiones mostré
este intenso edema en dermis papilar con discreto
infiltrado inflamatorio perivascular y perianexial.

primera es indistinguible de la porfiria cutanea
tarda, con presencia en zonas fotoexpuestas de
ampollas y erosiones y lesiones residuales como
quistes de milio y/o cicatrices. Los ataques agudos
incluyen desde dolor abdominal hasta cefaleas,
igual que en la porfiria aguda intermitente. La
histologia muestra ampollas subepidérmicas con
infiltrado celular escaso y depositos PAS positivos
en dermis papilar, pero la confirmacién diagnéstica
se obtiene por el aumento de las porfirinas y por
un espectro de emision de fluorescencia en suero
entre 624 y 628 nm. Para prevenir las lesiones
cutdneas lo fundamental es la fotoproteccion.
Durante el ataque agudo estd indicado el arginato
de hemina o una infusion glucosada al 20%. Todo
lo indicado se encontrd en nuestra paciente.

Puy H, Gouya L, Deybach JC. Porphyrias. Lancet 2010;375:924-37.

2 Ventura P, Cappellini MD, Rocchi E. The acute porphyrias: a diagnostic and therapeutic challenge in internal and emer-

gency medicine. Intern Emerg Med 2009;4:297-308.

3 Mascaro JM. Porfirias. En: Mascaré JM, ed. Pautas de diagndstico y terapéutica en Dermatologia. De la A a la Z. Ediciones

May0;2007.pp 198-204.

4 Poblete-Gutiérrez P, T Wiederholt T, Merk HF, Frank J. The porphyrias: clinical presentation, diagnosis and treatment. Eur

J Dermatol 2006;16: 230-40.

5 Fernandez-Canedo |, Bldzquez N, Fernandez-Rodrigo |, Bernala Al, De Troya M. Lesiones ampollosas en el dorso de las

manos. Actas Dermosifiliogr 2005;96:471-2.

6 Munoz C, Herrero C. Porfirias cutaneas. Med Cutan Iber Lat Am 2005;33:193-210.
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Lesiones ampollosas en
una paciente de 80 anos

Autores: Nuria Valdeolivas Casillas, Alicia Cabrera Hernandez

Supervisor: Marfa Susana Medina Montalvo

Centro: Hospital Universitario Principe de Asturias, Madrid

Anamnesis

Presentamos el caso de una mujer de 80 anos,
con antecedentes personales de diabetes mellitus
en tratamiento con gliclazida desde hacia 3 afos,
hipertensién arterial en tratamiento con losartan
desde hacia 3 semanas, asi como psoriasis de anos
de evolucién, estable desde el punto de vista cli-
nicoy localizada en la zona lumbar, en codos y en
rodillas, en tratamiento con corticoides tépicos.

Fue valorada en consultas de Dermatologia por
un brote de lesiones cutaneas ampollosas, de con-
tenido seroso, altamente pruriginoso, de un mes
de evoluciéon, que habia comenzado en extremi-
dades superiores para posteriormente afectar a
extremidades inferiores. No habia presentado
fiebre ni ninguna otra sintomatologia (de interés)
general. Previamente, habia acudido a Urgencias,
donde se pautd deflazacort 30 mg/dia, que la
paciente suspendio a los 10 dias, refiriendo mejo-
ria de las lesiones.

Exploracion fisica

La paciente presentaba buen estado general
y se encontraba afebril. A la exploracion derma-
toldgica se objetivaron placas eritematoviolaceas
con areas erosivas y costrosas y alguna ampolla,
localizadas en extremidades superiores, extremi-
dades inferiores y en la parte alta del tronco. No
se observaron lesiones en mucosas.

Exploraciones complementarias

Analitica: en el hemograma destacaba ane-
mia normocitica y normocrémica, con cifras de
hemoglobina de 11,8 g/dl. La bioquimica, inclu-
yendo marcadores tumorales y ANA, reveld una
IgE de 6.630 Ul/ml y una PCR de 10,4 mg/l, el
resto de parametros fueron compatibles con la
normalidad. La serologfa para virus de la hepatitis
Cy B fue negativa.

Se realiz6 biopsia cutanea de una de las lesio-
nes de la extremidad inferior izquierda, para estu-
dio histopatoldgico y de IFD.

Se objetivé una ampolla subepidérmica que
contenia fibrina y eosindfilos. En la dermis super-
ficial subyacente se observaban capilares ligera-
mente dilatados con infiltrados perivasculares lin-
foplasmocitarios y eosinofilos.

La inmunofluorescencia directa revel6 depo-
sitos de IgM, IgG y C3 lineales a lo largo de la
membrana basal.

Finalmente, para descartar un sindrome para-
neoplasico se realizé una radiografia de térax, una
ecografia abdominal y una mamografia, asi como
una citologia ginecoldgica, cuyos resultados fue-
ron compatibles con la normalidad.

Diagnastico

Penfigoide ampolloso inducido por losartan.
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Figura 1

Lesion erosivo-costrosa y ampollosa
de contenido hematico junto a lesiones residuales
de brotes anteriores en miembros inferiores.

Tratamiento

Ante la sospecha clinica de penfigoide por
losartan se decidié suspender el farmaco y susti-
tuirlo por otro antihipertensivo. Se pautaron corti-
coides tdpicos y antihistaminicos orales.

Evolucion

Las lesiones cutaneas fueron desapareciendo en
las siguientes semanas, persistiendo tan sélo hiper-
pigmentacién postinflamatoria y quistes de millium.

Comentario

El penfigoide ampolloso (PA) es la enfermedad
ampollosa subepidérmica autoinmune mas fre-
cuente de la piel. Puede aparecer asociado a otras
enfermedades como la diabetes, psoriasis o liquen
plano. Afecta principalmente a personas de edad
avanzada.

Bibliografia

Figura2 Ampolla subepidérmica con infiltrado
inflamatorio en la base y perivascular.

La etiologfa casi siempre es desconocida, pero
puede inducirse tras la administracion de farma-
cos, fototerapia, radioterapia. Hay descritos mas
de 30 farmacos como agravantes o desencade-
nantes del PA, incluyendo losartan, como en nues-
tro caso.

Clinicamente se caracteriza por lesiones prurigi-
nosas, con ampollas grandes y tensas. No se han
descrito hallazgos clinicos o de laboratorio que dis-
tingan un PA idiopatico de uno inducido por medi-
camentos. Se puede observar necrosis focal de los
gueratinocitos y ausencia del depdsito de IgG en la
membrana basal en algunos PA inducidos.

En lo que se refiere al estudio alergologico,
el test de provocacién oral estd contraindicado
debido a la gravedad del cuadro.

Respecto al tratamiento, la retirada del agente
puede inducir a una rapida mejoria clinica, aun-
gue en casos extensos se requiere tratamiento,
como en otras formas de penfigoide.

1 Saraceno R, Citarella L, Spallone G, Chimenti S. A biological approach in a patient with psoriasis and bullous pemphigoid
associated with losartan therapy. Clinical and Experimental Dermatology. 2007; 33: 154-155.

2 Monteagudo B, de las Heras C, Bouza P, Almagro M, Alvarez JC, Cacharrén JM. Penfigoide ampolloso tras tratamiento
con amlodipino. Med Cutan Iber Lat Am. 2008; 36: 308-311.

3 Kluk J, Goulding J M R, Bhat J, Finch T M. Drug-induced bullous pemphigoid: cases triggered by intravenous iodine and
etanercept. Clinical and Experimental Dermatology. 2011; 36: 871-873.

4 Femiano F. Mucocutaneous bullous pemphigoid induced by valsartan. A clinical case. Minerva Stomatol. 2003; 52: 187-

90.



Lesiones vesiculoampollosas
generalizadas y pruriginosas
en una mujer adulta

Autores: Modesto Martin Gonzalez, Blanca Moyano Almagro,
Jorge Alonso Suarez Pérez, Paula Martin Cuevas

Supervisor: Norberto Lépez Navarro

Centro: Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Malaga

Anamnesis

Presentamos el caso de una mujer de 53 afios,
sin antecedentes personales o familiares de inte-
rés, que consulta por la aparicién de lesiones
cutdneas moderadamente pruriginosas de un afo
de evolucién. No habia acontecimiento desenca-
denante claro. Habia sido tratada con doxiciclina
oral, por diagnostico de pitiriasis liquenoide, obje-
tivandose mejorfa clinica inicialmente. Ademas
habia realizado tratamiento con valaciclovir 500
mg cada 12 horas durante 3 semanas, en base a
la posibilidad de erupcién variceliforme de Kaposi.

Exploracion fisica

A la exploracion la paciente presentaba vesicu-
las, de contenido claro o hemorragico, y costras
en toérax, abdomen y cara anterior de antebra-
z0s, sobre zonas de piel eritematosa (fig. 1). En
determinadas zonas las vesiculas se agrupaban de
forma anular, dando una morfologfa en “collar de
perlas”. No presentaba afectacién de mucosas.

Exploraciones complementarias

Durante el seguimiento inicial se habfan reali-
zado dos biopsias, siendo la primera sugestiva de
pitiriasis liquenoide y la sequnda de dermatitis vesi-
culosa con cambios citopaticos virales sugestivos de

infeccion herpética, respectivamente. En el examen
anatomopatolégico de la tercera biopsia punch de
6 mm tomada de la regién abdominal, se objetivd
una ampolla multilocular, subepidérmica con abun-
dantes eosindfilos (fig. 2a). En la IFD se observo un
deposito lineal a lo largo de la membrana basal de
IgA. No se aprecian depositos de otras inmunoglo-
bulinas ni de complemento (fig. 2b).

Asi mismo solicitamos analitica con hemo-
grama, coagulacién y bioquimica sin alteraciones.
Autoinmunidad: ANA positivo patréon homogéneo
1/320. Glucosa 6PDH en limites normales. Perfil
celiaco negativo. IgA en sangre periférica normal.

PCR para herpes virus: Negativa.

Diagnadstico

Dermatosis ampollosa IgA lineal.

Tratamiento y evolucion

Se inici¢ tratamiento con dapsona a dosis de
100 mg diarios, objetivandose mejoria progresiva
del cuadro, con desaparicion de las lesiones y del
prurito. La paciente continla en seguimiento por
nuestro Servicio de Dermatologia. Actualmente
en tratamiento con dapsona 100 mg al dia. Se
encuentra sin lesiones.
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Figura 1

Lesiones vesiculosas y costrosas en
la region del térax y cuello sobre base eritematosa.

Comentario

La dermatosis IgA lineal es un proceso poco
frecuente. Existen dos variedades, la del nifio, en
que se da en torno a los 5 afios, y la del adulto,
con inicio entre los 60 y 65 anos.

El diagndstico se basa en la clinica, la histologia
y la IF directa, siendo determinante ésta Ultima.

El diagndstico diferencial de la dermatosis IgA
lineal del adulto debe realizarse con la dermatitis
herpetiforme, el penfigoide ampolloso, penfigoide
cicatricial y la epidermolisis ampollosa adquirida.

El tratamiento de elecciéon se basa en la dap-
sona. Antes de realizar dicho tratamiento debe
realizarse una analitica completa y la determina-
ciéon de glucosa 6PDH. En caso de intolerancia se

Bibliografia

Figura 2a Ampolla multilocular subepidérmica
con abundantes eosindfilos en su interior.

Figura 2b Imnofluorescencia directa con depositos
de IgA con un patroén lineal homogéneo en la zona
de la membrana basal.

puede administrar sulfapiridina. En casos resis-
tentes puede ser necesario el uso de corticoides
orales, incluso combinados con inmunosupresores
sistémicos.

1 Venning VA. Linear IgA disease: clinical presentation, diagnosis, and pathogenesis. Dermatol Clin 2011 Jul; 29(3): 453-

458.

2 Guide SV, Marinkovich MP. Linear IgA bullous dermatosis. Clin Dermatol. 2001 Nov-Dec: 19(6): 719-727.
3 Leonard JN, Haffenden GP, Ring NP, et al. Linear IgA disease in adults. Br J Dermatol.1982;107:301-316
4 Chorzelski TP, Jablonska S. Diagnostic significanceof inmunofluorescent patern in dermatitis herpetiformis. Int J Derma-

tol. 1975; 14:429:436.



Prurito y lesiones polimorfas
en gestante de 36 semanas

Autores: Cristina Méndez Abad, Sara Alcantara Luna,
Ana Marquez Garcia

Supervisor: Antonio Rodriguez Pichardo

Centro: Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

Anamnesis

Mujer de 39 afios, de procedencia rumana,
sin antecedentes personales de interés, ni aler-
gias conocidas a medicamentos. Gestante de
36 semanas con antecedentes de un embarazo
previo con parto eutdcico.

Acudié a Urgencias por presentar lesiones pru-
riginosas de 2 meses de evolucién. Las lesiones
comenzaron en regién periumbilical y posterior-
mente se generalizaron sin afectacion mucosa ni
palmoplantar. Presentaba buen estado general y
no habia tenido fiebre durante este periodo.

Exploracion fisica

A la exploracion presentaba en tronco lesio-
nes eritematosas urticariformes con tendencia a
confluir que en la espalda adquirian morfologia
anular. En la porcién proximal de extremidades
inferiores presentaba, asimismo, lesiones erite-
matosas anulares con vesiculas en periferia.

Exploraciones complementarias

En la analitica destac6: hemoglobina 11,4 g/dL.
Eosindfilos 11,6%. Proteina C reactiva: 7,6 mg/dL.
Resto de la analitica con valores normales.

Se realizé una biopsia para hematoxilina-

eosina e inmunofluorescencia directa (IFD) en la
gue se objetivd una dermatitis ampollosa subepi-

dérmica con infiltrado inflamatorio linfocitario y
eosinofilico, y en la IFD se observaron depositos
lineales de complemento C3 a nivel de la unién
dermoepidérmica (+++), hallazgos diagndsticos
de penfigoide ampolloso.

Diagnadstico

Penfigoide del embarazo (herpes gestationis).

Tratamiento

Fue tratada con metilprednisolona aceponato
crema y dexclorfeniramina comprimidos 2 mg
cada 12 horas con mejoria sintomatica.

Evolucion

La paciente evolucioné favorablemente y tuvo
un parto eutocico a las 39 semanas de gestacion
con recién nacido de APGAR 10, peso de 3.260 g
y sin lesiones cutaneas. En el posparto inmediato
empeoramiento clinico presentando ampollas
tensas en ambos antebrazos, lesiones urticarifor-
mes en mamas y papulas eritematosas en cara.
Pautamos tratamiento con prednisona 40 mg al
dia (0,5 mg/kg/dia).

Comentario

El penfigoide del embarazo o herpes gestationis
es una dermatitis ampollosa autoinmune descrita
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Figura 1a
Figura 1b

Figura 2 Histopatologia: ampolla subepidérmica
con infiltrado linfocitario y eosinofilico. Depésitos
lineales de C3 en IFD.

por Milton en 1872 que tiene una incidencia de
1/20.000-50.000 embarazos y constituye el 4% de
las dermatosis del embarazo. Se desarrolla durante

Bibliografia

Lesiones eritematosas urticariformes en abdomen.
Exacerbaciéon posparto. Ampollas tensas en antebrazos.

el sequndo y tercer trimestre del embarazo y pos-
parto inmediato afectando en el 80% de los casos
a multiparas. Clinicamente se caracteriza por pre-
sentar papulas o placas eritematosas urticarifor-
mes, con morfologia anular y vesiculas o ampollas
tensas en el 60-80% de los casos. Las lesiones se
suelen iniciar en el abdomen generalizandose pos-
teriormente, aunque respeta la cara, mucosas, pal-
mas y plantas. La evolucién habitual es la tendencia
a la mejoria clinica en las semanas previas al parto y
exacerbacién posparto con resolucién espontanea
en meses 0 semanas. Las lesiones pueden recidivar
coincidiendo con las primeras menstruaciones, la
toma de anovulatorios y en embarazos posteriores.
No estan descritas malformaciones fetales aunque
si existe mayor riesgo de prematuridad y bajo peso
para la edad gestacional.

El tratamiento en casos leves se realiza con
antihistaminicos orales y corticoides tdpicos. En
€asos mas graves se puede iniciar prednisona oral
a dosis de 0,5 mg/kg/dia.

1 Ingen-Housz-Oro S. Pemphigoide de la grossese: revue de la littérature. Ann Dermatol Vénéréol. 2011; 138:209-13
2 Ingen-Housz-Oro S, Bedane C, Prost C. Joly P. Bernard P. Recommandations des centres de référence des maladies bul-
leuses auto-inmunes pour le diagnostic et la prise en charge de la pemphigoide de la grossesse. Ann Dermatol Venereol.

2011; 138: 264-6

3 Al-Fouzan A, Galadari I, Oumeish I, Oumeish O. Herpes gestationis (Pemphigoid gestationis). Clinics in Dermatology.

2006; 24:109-12

4 Kroumpouzos G, Cohen L. Dermatoses of pregnancy. J Am Acad Dermatol. 2001;45:1-19



Lesiones ampollosas en areas
seborreicas de aparicion
brusca en una mujer joven,

un reto terapéutico

Autores: Luis Miguel Valladares Narganes, Camino Prada Garcia,
Marfa Genma Pérez Paredes

Supervisor: Marta Lamoca Martin

Centro: Complejo Asistencial de Leén

Anamnesis

Muijer de 36 afnos, con antecedentes familiares
de psoriasis y personales de hipotiroidismo secun-
dario a tiroiditis de Hashimoto, que acudié a nues-
tra consulta por presentar desde hace 3 meses un
cuadro de aftosis dolorosa en mucosa oral y len-
gua que en la Ultima semana se habia agravado
junto con la aparicién brusca de lesiones ampo-
llosas en tronco y raiz de extremidades refiriendo
que se rompian ante minimos traumatismos. No
referia ingesta de nuevos farmacos, ni sintomato-
logia infecciosa previa o concomitante.

Exploracion fisica

En la exploracién dermatoldgica la paciente
presentaba lesiones erosivas en toda la mucosa
oral y lengua y a nivel cutdneo se observaban
pequenas ampollas fragiles con tendencia a la
confluencia en regién submamaria, abdomen,
espalda, axilas e ingles, la mayoria de ellas ero-
sionadas por el roce y algunas de ellas con cos-
tra serohemorragica y signos de impetiginizacion
secundaria (fig. 1). La paciente no presentaba fie-
bre, no habia afectacién de la mucosa conjunti-
val, ni genital, ni de cuero cabelludo y el signo de
Nikolsky era intensamente positivo.

Pruebas complementarias

Se solicité un estudio completo con hemo-
grama, bioguimica, coagulacién, funcién tiroidea,
serologias para VIH, lUes, hepatitis B y C, Man-
toux, Quantiferon® y anticuerpos antinucleares,
no mostrando alteraciones.

Ante la sospecha diagndstica se realizaron dos
biopsias, una de ellas de la lesién para hematoxi-
lina-eosina y otra de piel sana perilesional para el
estudio de inmunofluorescencia directa (IFD).

Se completé el estudio con titulacion de an-
ticuerpos desmogleina 1 y 3 (anticuerpos anti-
sustancia intercelular) y BP180 (antimembrana
basal)por inmunofluorescencia indirecta (IFI) en
Suero.

El estudio histolégico mostraba la pérdida de
uniones intercelulares con una unién dermoepi-
dérmica integra y la existencia de una ampolla
suprabasal, en cuyo interior se apreciaba gran
numero de eosindfilos y aisladas células acantoliti-
cas (fig. 2). El estudio de IFD demostré positividad
para IgG y C3 en las uniones intercelulares.

Los anticuerpos antidesmogleina fueron positi-
vos, los tipo 1 a titulo de 107 U/ml y los tipo 3 a
titulo de 176 U/ml y los anti-BP180 fueron nega-
tivos.
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Figura 1a Lesiones ampollosas denudadas en espalda junto con erosiones y costras dando aspecto de falso

polimorfismo.

Figura 1b  En detalle, pequenas ampollas confluentes de contenido seroso y erosién central.

Figura 2a Ampolla intraepidérmica suprabasal que contiene abundantes eosindfilos y células acantoliticas
con un infiltrado dérmico linfocitico perivascular (HE x4).
Figura 2b En detalle, espongiosis eosinofilica y fenémeno de acantolisis (HE x10).

Se decide realizar niveles de la enzima tiopu-
rinmetiltransferasa (TPMT) ante la posibilidad de
necesitar tratamiento inmunosupresor durante la
evolucién de la enfermedad, que fueron normales.

Diagnostico

Con los hallazgos descritos se realizé el diag-
nostico de pénfigo vulgar.

Tratamiento y evolucion

Se inicié tratamiento con corticoterapia sisté-
mica con prednisona oral a dosis de 60 mg por
la manana (1 mg/kg/dia) junto con omeprazol
20 mg, calcio y vitamina D, aceténido de triam-
cinolona al 0,1% en orobase para las lesiones de
la mucosa oral y amoxicilina-acido clavulanico
875/125 mg cada 8 horas junto con curas loca-
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les con fomentos de sulfato de zinc y mupirocina
tépica en lesiones impetiginizadas.

Tras 2 semanas de tratamiento, la paciente pre-
sentd discreta mejoria clinica de las lesiones cuta-
neas, persistiendo el signo de Nikolsky con menor
intensidad y mejor respuesta en lesiones orales. En
este momento se decide iniciar tratamiento con
azatioprina 50 mg cada 12 horas y descenso de
dosis de corticoides.

3 semanas después, la mejoria clinica es evi-
dente, sin aparicién de nuevas ampollas, comen-
zando la reepitelizaciéon y aparicion de hiper-
pigmentacion postinflamatoria. Como efectos
secundarios aparecieron muguet oral y paroniquia
supurativa en dedo con cultivo positivo para Can-
dida parapsilopsis, iniciandose tratamiento con
itraconazol a 100 mg/dia.

En control analitico una semana después, se
detecté aumento brusco de transaminasas (GOT
880 UI/L, GPT 1.460 UI/L, GGT 391UI/L) secunda-
rio a un cuadro de hepatitis téxica farmacolégica,
motivo por el cual se suspenden la azatioprina y el
itraconazol manteniéndose los corticoides a dosis
de 50 mg/dia plantedndose en este momento el
uso de otros inmunosupresores como pueden
ser el micofenolato mofetilo o el micofenolato
sédico, no existiendo datos de exacerbacion del
cuadro clinico hasta el momento.

Bibliografia

Discusion

El pénfigo vulgar (PV) es una enfermedad
ampollosa autoinmune o6rgano especifica poco
frecuente, donde la estructura involucrada es el
desmosoma, cuya funcion es mantener las unio-
nes intercelulares intraepidérmicas. En la etiolo-
gia, factores genético-ambientales contribuyen en
su desarrollo. Clinicamente aparecen ampollas fla-
cidas confluentes y hasta en un 70% de casos el
cuadro comienza en mucosas, sobre todo orales,
aunque lesiones en piel pueden aparecer simulta-
neamente o de inicio’. La biologia molecular ha
permitido reconocer antigenos especificos (anti-
cuerpos antidesmogleina 3 aparecen en mucosa y
antidesmogleina 1 en piel). Demostrarlos en sus-
tancia intercelular mediante IFD y en suero por IFl
es la base del diagndstico?.

Los corticoides sistémicos han modificado su
pronostico con una mortalidad inferior al 10%.
Es necesario usar altas dosis en largos periodos
de tiempo con frecuentes efectos secundarios.
La terapia adyuvante inmunosupresora, adminis-
trada con corticoides al inicio o posteriormente,
permite disminuir la dosis total. Los mas utiliza-
dos son azatioprina y micofenolato. La tenden-
cia actual es individualizar el tratamiento con el
objetivo final de la supresién total. Pacientes con
afectacion leve-moderada y répida respuesta al
tratamiento tienen mas probabilidad de remision
completa. Esto hace que el PV sea un reto tera-
péutico, hecho que queda reflejado en la evolu-
cion de nuestro caso®4.

1 Sanchez-Pérez J, Garcia-Diez A. Pénfigo. Actas Dermosifiliogr. 2005; 96: 329-56.

2 Schimdt E, Zillikens D. Modern diagnosis of autoinmune blistering skin diseases. Autoimmunity Reviews. 2010; 10: 84-9.

3 Sudrez-Fernandez R, Espana-Alonso A, Herrero-Gonzalez JE, Mascar6-Galy JM. Manejo practico de las enfermedades
ampollosas autoinmunes mas frecuentes. Actas Dermosifiliogr. 2008; 99: 441-55.

4 Bystryn JC. How should pemphigus be treated? J Eur Acad Dermatol Venereol. 2002; 16: 562-3.



Aftas orales y ampollas
en tronco y extremidades
en mujer de 39 anos

Autores: Modnica Lorente Luna, Adriana Juanes Viedma,
Adriana Martin Fuentes

Supervisor: Paulina Belmar Flores

Centro: Hospital Universitario de Guadalajara

Anamnesis

Mujer de 39 afos, sin alergias medicamen-
tosas conocidas, y con antecedentes personales
de alergia a polen y gatos y asma intrinseca en
tratamiento con B-blogueantes y corticoides inha-
lados. Debuté en enero de 2010 con aftas dolo-
rosas y persistentes en paladar y mucosa oral aso-
ciadas a intensa disfagia y odinofagia. De forma
concomitante, aparecieron lesiones ulceradas de
caracteristicas similares en regiones vulvar y con-
juntival. No referia sintomatologia sistémica. En
abril 2010 acudié a Urgencias por nueva aparicion
de lesiones cutaneas en escaso nimero en region
mandibular, tronco y extremidades.

Exploracion fisica

La paciente presentaba hiperemia conjuntival y
lagrimeo en ambos o0jos. En mucosa oral, presen-
taba ulceraciones extensas en los laterales de la
lengua, en la mucosa yugal y en paladar (fig. 1a).
En rama mandibular derecha, se objetivaba una
placa eritematosa, bien definida, correspondiente
a una lesion residual ampollosa (fig. 1b).

Exploraciones complementarias

La paciente ingresé en Medicina Interna con
diagnostico de estomatitis y conjuntivitis a estu-
dio, planteandose como posibilidades sindrome
de Behcet, lupus eritematoso sistémico, vasculitis

y sindrome de Reiter. Al objetivar las lesiones cuta-
neas, realizaron una interconsulta a Dermatolo-
gia. Nuestra sospecha inicial fue de pénfigo vulgar
o penfigoide de mucosas, por lo que se realizaron
dos biopsias cutaneas, de una lesion ampollosa y
de piel sana adyacente. Con la tincién de hema-
toxilina-eosina se objetivaron ampollas intraepi-
dérmicas (fig. 2a), acantdlisis afectando también
a los anejos, infiltrados inflamatorios y abundan-
tes eosindfilos. En la inmunofluorescencia directa,
se demostré depdsito de IgG en los desmosomas
de los queratinocitos (fig. 2b). También se rea-
liz6 inmunofluorescencia indirecta en eséfago de
mono, siendo positivos los anticuerpos circulantes
antisustancia intercelular a titulos 1/320. Se soli-
cité analitica completa, donde Unicamente desta-
caban una anemia normocitica y normocrémica
de trastorno crénico, leve eosinofilia y anticuerpos
antidesmogleina 1y 3 positivos. El resto fue nor-
mal. Por Ultimo, se realizd un TAC cervicotoracico,
abdominopélvico, en el que se observaron adeno-
patias de origen reactivo.

Diagnastico

Con todo esto, se diagnostico a la paciente de
pénfigo vulgar.

Tratamiento

Se inici6 tratamiento con prednisona 1,5 mg/kg/
dia por via oral con buena evolucién, por lo que
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Figura 1a Aftas en laterales de la lengua.

Figura 1b  Placa eritematosa bien delimitada en rama mandibular derecha, en el lugar donde previamente
habia una ampolla.
Figura 1c Intensas erosiones y costras hemorragicas por toda la espalda.

Figura 2a  Panoramica con hematoxilina-eosina, ampolla intraepidérmica, con la linea de cribaje por encima
de la membrana basal.

Figura 2b  Inmunofluorescencia directa positiva para IgG en los desmosomas de los queratinocitos.

se procedié al alta con control ambulatorio. En sona a 2 mg/kg, afiadiendo azatioprina ajustada
posteriores revisiones se objetivd empeoramiento  a niveles de tiopurina metil transferasa. A pesar
clinico, por lo que se aumento la dosis de predni-  de esto la paciente no experimentaba mejoria y
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continuaban apareciendo lesiones, por lo que se
sustituyé azatioprina por micofenolato mofetil a
dosis plenas de 2 g cada 24 h tras varias sema-
nas sin respuesta. Esto tampoco fue suficiente,
y la afectaciéon alcanzo el 60% de la superficie
corporal (fig. 1c). Ademas, la disfagia y odinofa-
gia eran intensas, y ocasionaron una desnutricion
calorico-proteica con pérdida importante de peso
y mal control del dolor. Debido a la refractariedad
de la enfermedad se introdujo rituximab a dosis
de 375 mg/m? intravenoso una vez por semana
durante 4 semanas asociado a prednisona a
1,5 mg/kg/dia. Se afadieron también inmunog-
lobulinas para disminuir el riesgo de infecciones.
Con el fin de acelerar la respuesta, se administra-
ron posteriormente seis sesiones de plasmaféresis.
12 semanas tras el inicio de rituximab, la afecta-
cion facial y de la mucosa oral continuaban siendo
muy intensas, por lo que se administré un ciclo
adicional de rituximab. Con este nuevo ciclo, la
remisién fue completa a los 3 meses.

Evolucion

La evolucion de la paciente fue térpida, con
refractariedad a los tratamientos clasicos emplea-
dos. A pesar de haber introducido rituximab, la
respuesta era incompleta. Esta falta de mejoria
tras un ciclo de rituximab, se acompané de un
ascenso en los titulos de anticuerpos antides-
mogleina, que se habian ido determinando a lo
largo de todo el proceso. Esto probablemente fue
debido a la plasmaféresis. No fue hasta que se
administré un segundo ciclo de rituximab que la
paciente mejoro, con reepitelizaciéon completa y
resolucion de las aftas orales y de forma concor-
dante, se normalizaron los anticuerpos. Esto per-

mitié disminuir las dosis de corticoides y actual-
mente la paciente se encuentra con 10 mg de
deflazacort a dias alternos.

Comentario

Ante la presencia de ampollas flacidas, erosio-
nes, costras y afectaciéon de mucosas, debemos
plantearnos el diagndéstico de pénfigo vulgar. Se
trata de una enfermedad autoinmune ampollosa
que afecta a piel y mucosas, mediada por anti-
cuerpos contra las desmogleinas 1y 3. El diag-
néstico se apoya en la clinica, la histopatologia
y la presencia de anticuerpos circulantes contra
las desmogleinas. Aungue son cada vez mas las
publicaciones que respaldan la determinacion de
los titulos de estos anticuerpos para predecir la
actividad del proceso, éste continlia siendo un
tema controvertido. Los corticoides son el pilar
del tratamiento pero en formas graves con mala
respuesta, la opcion mas eficaz es rituximab,
con un 88% de respuestas en la serie de casos
mas amplia de casos publicada. Rituximab es un
anticuerpo monoclonal anti-CD20, que actla a
varios niveles de la inmunidad. La respuesta se
observa tras varias semanas de tratamiento y
las remisiones descritas duran hasta varios afios.
Suele ser suficiente con un ciclo, aunque algunos
casos, como el nuestro, han requerido ciclos adi-
cionales. Es probable que si hubiéramos iniciado
antes rituximab, la respuesta habria sido mas
rapida y no habrfa sido necesario un ciclo adicio-
nal, por lo que, como conclusién, destacar que
ante un pénfigo vulgar refractario, el empleo de
rituximab de forma precoz podria aportar mejor
control de los sintomas y una remisién mas tem-
prana.



Lesiones desepitelizadas en
paciente con dermatitis atopica

Autores: Teresa Usero Barcena, Laura Catalina Arango Duque,

Irene Palacios Alvarez, Susana Blanco Barrios

Centro: Hospital Clinico Universitario de Salamanca

Anamnesis

Varén de 20 afios que acude al Servicio de Ur-
gencias por un cuadro de 4 dias de evolucion
de lesiones costrosas exudativas en regién retro-
auricular, escote, espalda y en menor nimero en
extremidades inferiores. Se quejaba de molestias
con sensacion de escozor, sin prurito.

No habia presentado fiebre ni cuadros infec-
Cioso0s.

No referia toma de ningun farmaco por via
oral, ni la aplicacion tdpica de nuevos productos.

Como antecedentes personales de interés el
paciente presentaba historia de alergias y derma-
titis atopica grave bien controlada en el momento
actual con corticoide topico, aunque en el pasado
habia precisado tratamiento sistémico para con-
trol de los brotes.

Se pauto tratamiento con fomentos con sulfato
de zinc y combinacion de antibiético y corticoide
topico. El cuadro cutdneo empeord a los 2 dias
con aumento importante del nimero de lesiones.

Exploracion fisica

El paciente presentaba un buen estado general.

Se apreciaban lesiones desepitelizadas superfi-
ciales sobre piel normal con costra serosa impe-
tiginizada, de predominio en regién central de
espalda y escote (fig. 1), con afectacién también

de region retroauricular y extremidades inferiores.
A la exploracién minuciosa se podia apreciar de
forma aislada alguna ampolla superficial, flacida,
sobre piel sana.

No presentaba lesiones en mucosas.

Ademas presentaba lesiones de eccema croé-
nico liquenificadas en huecos popliteos en el con-
texto de su dermatitis atopica de base.

Exploraciones complementarias

En la analitica destacaba un aumento impor-
tante de IgE y ligera linfocitosis.

El cultivo del exudado seroso de las lesiones
resultd positivo para Staphylococcus aureus.

El estudio histologico de una de las lesiones
ampollosas del tronco reveld una ampolla intrae-
pidérmica con acantolisis y ausencia de infiltrado
inflamatorio en su interior (fig. 2).

La inmunofluorescencia directa demostrd
dep6sitos intercelulares de IgG.

Diagnastico

La sospecha inicial fue de impétigo ampolloso
frente a pénfigo folidceo. La histologia confirma
el diagnéstico de pénfigo folidceo. La demostra-
cion de los depdsitos de IgG intercelulares y la
ausencia de células inflamatorias en el interior



Seccién. Enfermedades ampollosas

Figura 1ay 1b Lesiones erosivas con costra serosa superficial en espalda y escote.
Figura 1c A mayor aumento apreciamos sutiles ampollas superficiales en la periferia.

Figura 2 En la biopsia cutanea se observa
una ampolla subcérnea y acantolisis con ausencia
de componente inflamatorio en su interior.

de la ampolla descarta la sospecha de impétigo
ampolloso. El resultado del cultivo positivo para
S. aureus se interpreté como sobreinfeccion
secundaria.

Tratamiento

La respuesta fue buena al tratamiento pau-
tado con corticoides orales, prednisona 30 mg/dia
en pauta descendente y aplicacion de corticoide

topico en las lesiones, afiadiendo antibidtico oral
con amoxicilina-acido clavulanico para la sobrein-
feccion por S. aureus.

Evolucion

No aparecieron nuevas lesiones ampollosas ni
erosiones. Las previas fueron mejorando y epiteli-
zando progresivamente.

La dermatitis atépica que padece el paciente
sufre reagudizaciones que precisan de trata-
miento con corticoides topicos potentes.

Comentario

El pénfigo folidceo es una enfermedad ampo-
llosa autoinmune adquirida en la que se produ-
cen autoanticuerpos IgG contra la glucoproteina
de adhesién intercelular desmogleina 1, que se
expresa fundamentalmente a nivel del estrato
granuloso. Como consecuencia se produce una
acantolisis que se traduce en la formacion de
ampollas subcorneas fragiles que se rompen
dejando zonas erosivas'. Se distribuye principal-
mente en zonas seborreicas sin afectar a muco-
sas.

Hay que hacer diagnéstico diferencial, con
el impétigo ampolloso, infeccién producida por el
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S. aureus en la que se produce una toxina exfolia-
tiva que ataca a la desmogleina 1, por lo que se
producen también ampollas subepidérmicas?3. A
diferencia del pénfigo folidceo en el impétigo no
encontramos depdsitos de IgG y se suelen obser-
var infiltrados de células inflamatorias en la dermis
y en la ampolla®.

Bibliografia

Nos parece interesante comentar este paciente
porque obliga a hacer diagnéstico diferencial
entre estas dos entidades, que aunque presenten
similitudes y el antecedente de dermatitis atépica
lleve a sospechar un impétigo ampolloso, el estu-
dio histolégico y la inmunofluorescencia directa
confirmaron el diagnoéstico de pénfigo folidceo.

1 James KA, Culton DA, Diaz LA. Diagnosis and clinical features of pemphigus foliaceus. Dermatol Clin. 2011 Jul;29(3):405-

12, viii. Review.

2 Amagai M. Desmoglein as a target in autoimmunity and infection. J Am Acad Dermatol 2003;48:244-52.
3 Amagai M. Autoimmune and infectious skin diseases that target desmogleins. Proc Jpn Acad Ser B Phys Biol Sci.

2010;86(5):524-37.
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Maculas violaceas en miembros
inferiores de 2 meses
de evolucion

Autores: Javier Alcantara Gonzalez, Patricia Gonzalez Munoz,
Marfa Teresa Truchuelo Diez, Maria Asuncién Ballester Martinez

Supervisor: Antonio Harto Castafo

Centro: Hospital Universitario Ramon y Cajal, Madrid

Anamnesis

Mujer de raza caucasica de 31 afios que fue
remitida a Dermatologia para valoracién de lesio-
nes cutaneas de 2 meses de evolucién localizadas
en las extremidades inferiores. La paciente referia
ligero prurito asociado a las mismas pero sin inte-
rrupcion de su actividad diaria habitual; no referia
sensacion algésica asociada,

La paciente no presentaba otras comorbilida-
des y los antecedentes personales fueron irrele-
vantes excepto el consumo de aproximadamente
20 cigarrillos al dia. No referfa la ingesta de medi-
camentos de manera habitual. La anamnesis por
organos y aparatos fue rigurosamente normal.

Exploracion fisica

El examen fisico reveld la presencia de multi-
ples maculas y manchas de coloraciéon violacea,
mal delimitadas, con una morfologia redondeada
o lineal, de entre 0,5y 2 cm de eje mayor y loca-
lizadas de manera dispersa por la cara anterior y
posterior de ambos miembros inferiores (fig. 1). El
examen mediante diascopia no afectaba la colora-
cion de las lesiones cuténeas.

El examen fisico del resto del tegumento no
mostrd otras alteraciones relevantes.

Exploraciones complementarias

El examen anatomopatolégico de una de las
lesiones mostré la existencia de una arteria en
la dermis reticular profunda, cercana al tejido
celular subcutaneo, cuya pared se encontraba
infiltrada y circundada de un denso infiltrado de
estirpe linfocitaria. Igualmente, la arteria presen-
taba un engrosamiento de la capa intima y la luz
vascular se encontraba ocupada casi totalmente
por un material de aspecto fibrinoide dispuesto
a lo largo del lado luminal de la pared vascular
(fig. 2). No se evidencio destruccion de la pared
vascular o la presencia de neutrdfilos en el infil-
trado.

Las pruebas de laboratorio efectuadas incluye-
ron hemograma con férmula leucocitaria, iones
en sangre, pruebas de funcién hepatica y renal,
y estudio de coagulacion, siendo todos los resul-
tados normales excepto un leve incremento de la
velocidad de sedimentacion globular de 24 mm/h
(0-20 mm/h).

Se solicité un screening de diversos virus, en-
tre ellos hepatitis B y C, VIH y parvovirus B19,
todos ellos negativos. El estudio inmunolégico
gue inclufa anticuerpos antinucleares (ANA), anti-
cuerpos contra antigenos antinucleares extraibles
(ENA), anticuerpos antimitocondriales (AMA),
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Seccion. Vasculitis y paniculitis

Figura 1
inferiores.

Maculas y manchas violaceas, de morfologia ovalada y lineal localizadas en ambos miembros

Figura 2a

y anticuerpos citoplasmicos antineutrofilos tipo
citoplasmico (c-ANCA) y perinuclear (p-ANCA) fue
igualmente negativo.

Diagnostico

Arteritis macular linfocitaria.

Tratamiento

Se aplico inicialmente, de manera empirica,
metilprednisolona topica al 0,1% dos veces al dia
durante 4 semanas. Posteriormente, debido a la
falta de eficacia y teniendo en cuenta el diagnés-

Infiltrado linfocitario denso localizado en la pared y en la periferia de un vaso de estirpe arterial
situado en la dermis reticular profunda.
Figura 2b A mayor aumento puede apreciarse con mayor detalle la naturaleza del infiltrado y se evidencia

un engrosamiento de la capa intima junto con la oclusion parcial de la luz vascular por un material de aspecto
fibrinoide.

tico efectuado, se decidid suspender la misma y
mantener una actitud expectante con revisiones
periddicas inicialmente bimensuales.

Evolucion

2 meses después de la primera evaluacion las
lesiones adquirieron una coloraciéon parduzca que
se mantuvo durante aproximadamente 8 me-
ses, momento en el cual algunas de las lesiones
comenzaron a atenuarse. Actualmente, ano y
medio después del diagndstico, se ha producido
una resolucion casi completa de las mismas con
escasas manchas parduzcas residuales.
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Comentario

La arteritis macular linfocitaria es una forma
de vasculitis cutdnea que se manifiesta como
multiples manchas y maculas, hiperpigmentadas
o eritematosas, localizadas predominantemente
en extremidades inferiores, y que histologica-
mente presentan una inflamacion linfocitaria de
los vasos arteriales localizados en la dermis reticu-
lar profunda o en el tejido celular subcutéaneo’?.
Esto contrasta con la presentacion de otras for-
mas de vasculitis que suelen manifestarse como
papulas y placas purpuricas, nédulos o Ulceras. La
mayoria de los casos presentan una distribucion
bilateral y limitada a miembros inferiores, aunque
la afectacion unilateral al igual que la afectacion
concomitante de miembros superiores ha sido
descrita’. Desde que en 2003 Fein y colaboradores
presentaron el primer caso se han comunicado
15 pacientes con dicha entidad (cinco de ellos
fueron denominados con el término de arteritis
trombofilica linfocitaria para enfatizar el patrén
peculiar de endarteritis linfocitaria encontrado)'-.

Bibliografia

Sélo tres de los casos publicados eran varones,
lo que sugiere una predominancia de esta entidad
en el género femenino. El rango de edad variaba
desde los 6 a los 73 afos, con una media de
35,6 anos. Cinco de los pacientes eran afro-amer-
icanos, tres eran asiaticos, dos tenfan un origen
birracial (japonés-inglés y afroamericano-asiatico)
y los cuatro restantes eran, respectivamente, cau-
casico (al igual que nuestra paciente), indio, iraqui
y de los paises del este; la nacionalidad del paci-
ente restante no fue comunicada.

No se ha encontrado afectacion sistémica aso-
ciada en ninguno de los casos publicados y el
examen de laboratorio fue normal en la mayoria;
no obstante, se han detectado ocasionalmente
ligeros incrementos de la VSG, positividad de los
ANA 'y de los anticuerpos antifosfolipidos.

Finalmente sefalar que, aunque la mayoria
de los autores consideran la arteritis macular lin-
focitaria como una nueva variante de vasculitis
cutanea, otros abogan por encuadrarla como una
forma indolente de panarteritis nodosa cutanea.

1 Fein H, Sheth AP, Mutasim DF. Cutaneous arteritis presenting with hyperpigmented macules: macular arteritis. J Am Acad

Dermatol 2003; 49(3): 519-22.

2 Saleh Z, Mutasim DF. Macular lymphocytic arteritis: an unique benign cutaneous arteritis, mediated by lymphocytes and

appearing as macules. J Cutan Pathol 2009; 36: 1269-74.

3 Buckthal-McCuin J, Mutasim DF. Macular arteritis mimicking pigmented purpuric dermatosis in a 6-year-old Caucasian

girl. Pediatr Dermatol 2009; 26(1): 93-5.

4 Sadahira C, Yoshida T, Matsuoka Y, Takai |, Noda M, Kubota Y. Macular arteritis in Japanese patients. J Am Acad Dermatol

2005; 52(2): 364-6.

5 Lee JS, Kossard S, McGrath MA. Lymphocytic thrombophilic arteritis. A newly described medium-sized vessel arteritis of

the skin. Arch Dermatol 2008; 114(9): 1175-82.



Lesiones eritematodescamativas
anulares en superficies extensoras
y nodulares en palma

Autores: Blas Alexis Gomez Dorado, Alicia Lapresta Lazaro,
Fabienne Robuschi Lestouquet, Janet Cristina Cardona Alzate

Supervisor: Silvia Honorato Guerra

Centro: Hospital Virgen de la Salud, Toledo

Anamnesis

Varén de 50 anos (montador de muebles), sin
antecedentes personales ni familiares de interés,
consulta refiriendo lesiones eritematodescamati-
vas que se iniciaron en dorso de manos y rodillas
con extension hacia codos y palmas de manos.
Asociado a este cuadro artralgias erraticas. Niega
otra sintomatologfa.

Exploracion fisica

Al examen fisico destacan lesiones papulosas
anulares, violaceas, levemente descamativas en
dorso de manos asi como en superficies extenso-
ras de antebrazos, codos y rodillas. No adenopa-
tias, no viceromegalias ni otros datos de interés.

Exploraciones complementarias

En la analitica sanguinea que incluia hemo-
grama, bioquimica y proteinograma destacaba la
elevacion de 4cido Urico, creatinina, colesterol y
triglicéridos, con disminucién de IgG.

Se realizé una biopsia cutanea del antebrazo,

mostrando el examen anatomopatolégico una
vasculitis leucocitoclastica.

Diagnadstico

Eritema elevatum diutinum.

Tratamiento

Doxiciclina a dosis antiinflamatorias 100 mg
durante un mes y 50 mg durante otro mes.

Clobetasol en pomada aplicar en las lesiones.

Evolucion

En un ano el paciente ha presentado brotes
de las lesiones, desapareciendo las lesiones en las
extremidades, y persistiendo en ambas manos,
apareciendo de forma nodular en palmas de las
manos y por ultimo en hélix izquierdo. Al no pre-
sentar respuesta al tratamiento impuesto se pauta
dapsona a 100 mg al dia, el cual cumple en la
actualidad.

Discusion
El eritema elevatum diutinum es una forma
de vasculitis leucocitoclastica de etiologia desco-

nocida, curso crénico y benigno. Frecuente entre
la tercera y sexta década de la vida. Las lesiones
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Figura 1
en dorsos de manos.

Lesiones papulosas anulares, violaceas,

son papulas de color rojo-pUrpura, rojo-marrén
o rojo amarillentas, y pueden evolucionar a pla-
cas infiltradas de bordes irregulares o anulares o
hacia una fase fibrosante donde se substituyen
por nédulos. Se localizan frecuentemente en las
superficies extensoras de las articulaciones, menos
cara y orejas y raro en palma, plantas y ufas. A
esta enfermedad se asocian multiples patologias
como infecciones virales y estreptococicas, fiebre
reumatica, enfermedades reumatologicas, enfer-
medades hematoldgicas, enfermedades gastroin-

Bibliografia

Figura 2 Lesiones nodulares en palmas de manos.

testinales e inducidas por traumatismos. Histolo-
gicamente aparece una vasculitis leucocitoclastica
de vasos de pequefio calibre con infiltrado neu-
trofilico y puede haber espongiosis focal. El diag-
noéstico diferencial debe establecerse con otras
vasculitis leucocitoclasticas, el sindrome de Sweet,
el granuloma anular y la reticulohistiocitosis mul-
ticéntrica entre otras. El tratamiento de eleccion
es la dapsona con un efecto supresor no curativo,
por lo que al suspender el mismo se observan reci-
divas de las lesiones.

1 Sagtienza O, Pilcher B, Sagtienza J. Erythema elevatum diutinum: a clinicopathological study of eigth cases. Am J Derma-

topathol. 1997; 19:214-21.

2 Hutchinson J. On two remarkable cases of symmetrical purple congestion of the skin in patches, with induration.Br J

Dermatol 1888; 1:10-5.

3 Wilkinson SM, English JS, Smith NP, et al. Erythema elevatum diutinum: A clinico pathological study. Clin Exp Dermatol

1992; 17:87-93.

4 Walker KD, Badame AJ. Erythema elevatum diutinum in a patient with Cronh’s disease. J Am Acad Dermatol 1990;

22:948-52.

5 Coleman MD. Dapsona: Modes of action, toxicity and possible strategies for increasing patient tolerance. Br J Dermato-

logy 1993; 129:507-13.



Nodulos subcutaneos
ulcerados en cara, miembros
superiores y tronco

Autores: Francisco Vilchez Marquez, Ana Maria Mota Burgos,
Karina Dryk, Jean-Luc Bernabd

Supervisor: Enrique Herrera Acosta

Centro: Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Malaga

Anamnesis

Mujer de 36 afios que acudio a nuestro servicio
por presentar desde hace 3 semanas lesion nodu-
lar asintomatica en brazo derecho, con aparicién
progresiva de lesiones similares en region esca-
pular derecha, mama derecha, brazo izquierdo y
cara. La paciente aquejaba asimismo la presencia
de fiebre de predominio matutino, tos pertinaz y
un sindrome constitucional con astenia y malestar
general.

Exploracion fisica

A la exploracion se objetivaban nédulos sub-
cutaneos de consistencia elastica, no adheridos,
cubiertos de piel normal, no dolorosos a la pal-
pacion, distribuidos por mejillas y zona temporal,
brazos, térax, mamas y regién alta de espalda.
Algunos de ellos presentaban ulceracién en super-
ficie y drenaban un material purulento (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Se practico radiografia de térax, la cual mos-
tré una condensacion parahiliar derecha. La TAC
toracica reveld la presencia de adenopatias hilia-
res, condensacion de lébulo medio y ndédulos
areolares y subcutdneos en mamas. Se biopsié
una masa endobronquial, detectdndose material
necrético inflamatorio agudo y tejido de granula-
cién, con presencia de granulomas no caseifican-
tes. Asimismo se realizd biopsia en sacabocados
de 4 mm de didmetro de dos nédulos, evidencian-

dose en el estudio histopatoldgico la presencia de
vasculitis con necrosis fibrinoide de pared arterial
e infiltrado granulomatoso con células multinu-
cleadas (fig. 2). En la analitica destacé un perfil
autoinmune con positividad de los c-ANCA y de
los anticuerpos anti-PR3, asi como hematuria con
mas de 2.000 hematies/mcL en el sedimento.

Diagnastico

Granulomatosis de \Wegener.

Tratamiento y evolucion

La paciente requirié ingreso para control hospi-
talario y se inicié tratamiento sistémico con corti-
coides a dosis de 1 mg/kg diarios. Progresivamente
las lesiones cutaneas fueron desapareciendo, con
la posterior apariciéon de cicatrices residuales. La
evolucioén fue satisfactoria y la microhematuria fue
cediendo.

Comentario

La granulomatosis de Wegener es una enferme-
dad sistémica no muy frecuente caracterizada por la
asociacion de granulomas necrotizantes y vasculitis’.
En 1990 se establecieron los criterios para establecer
el diagnostico de esta enfermedad, a saber, inflama-
cién nasal u oral con desarrollo de Ulceras dolorosas
y/o con emisién hemorragica o purulenta, presencia
de nodulos, infiltrados fijos o cavidades en radio-
grafia de térax, microhematuria o hematies en sedi-
mento urinario, y presencia de inflamaciéon granulo-
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Figura 1a Noédulo ulcerado de bordes bien delimitados con area inflamatoria alrededor en cara volar

de antebrazo derecho.

Figura 1b Radiografia de térax con imagen de infiltrado alveolar parahiliar derecho y gran masa cavitada.

Figura 2 Necrosis fibrinoide de arteriola con infiltrado granulomatoso alrededor (hematoxilina-eosina x200).

matosa en la pared de un vaso arterial o arteriolar
demostrada en la biopsia®. Asimismo la presencia de
anticuerpos anticitoplasma de neutréfilos citoplas-
maticos (c-ANCA) y la deteccion mediante inmu-
nofluorescencia indirecta del anticuerpo anti-pro-
teinasa 3 (ANCA-PR3) aumenta ostensiblemente la
sensibilidad del diagndstico®. Alrededor del 15% de

Bibliografia

los pacientes con granulomatosis de Wegener desa-
rrollan lesiones cutaneas especificas durante el curso
de la enfermedad, siendo la manifestaciéon mas fre-
cuente la purpura palpable®. Otras lesiones descritas
en la literatura son Ulceras parecidas al pioderma
gangrenoso, papulas, petequias, nédulos, Ulceras
superficiales, ampollas, y maculas eritematosas®.

1 Patten SF, Tomecki KJ. Wegener's granulomatosis: cutaneous and oral mucosal disease. ] Am Acad Dermatol. 1993; 28:

710-718.

2 Leavitt RY, Fauci AS, Bloch DA, Michel BA, Hunder GG, Arend WP, et al. The American College of Rheumatology 1990
criteria for classification of Wegener's granulomatosis. Arthritis Rheum. 1990; 33: 1101-1107.

3 Comfere NI, Macaron NC, Gibson LE. Cutaneous manifestations of Wegener's granulomatosis: a clinicopathologic study
of 17 patients and correlation to antineutrophil cytoplasmic antibody status. J Cutan Pathol. 2007; 34: 739-747.

4 Daoud MS, Gibson LE, DeRemee RA, Specks U, el-Azhary RA, Su WP. Cutaneous Wegener's granulomatosis: clinical,
histopathologic, and immunopathologic features of thirty patients. J Am Acad Dermatol. 1994; 3: 605-612.
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Nodulos ulcerados en
las piernas de una mujer

Autores: Lara Angulo Martinez, Maria Castellanos Gonzalez,

Supervisor: Carlos Zarco Olivo

Centro: Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

Anamnesis

Se presenta el caso de una mujer de 66 afos
que, como antecedentes de interés, habia pade-
cido una pleuritis de etiologia no filiada en la
infancia, un episodio de gastritis erosiva secunda-
rio a tratamiento con AINE y varias cirugias trau-
matoldgicas por artrosis. La paciente consulta por
un cuadro de 9 meses de evolucién consistente en
la aparicién de nédulos eritematosos, dolorosos a
la palpacion de forma moderada y con tenden-
cia a la ulceracion en miembros inferiores. La pri-
mera lesion aparecid en cara posterior de la pierna
derecha y posteriormente han ido apareciendo el
resto de lesiones. Referfa sensacién distérmica
ocasional sin llegar a tomarse la temperatura, no
presento artralgias, artritis, tampoco alteracion en
el ritmo gastrointestinal ni otra clinica sistémica.
Recibié antibioticoterapia en varias ocasiones sin
que las lesiones remitieran.

Exploracion fisica

Se observa en la zona maleolar de la pierna
izquierda una placa eritematosa infiltrada,
empastada, centrada por Ulcera dolorosa a la
palpacién. Leve edema de tobillo. En la pierna
derecha se objetivan varias lesiones nodulares
eritematoviolaceas en cara anterior y posterior,
dos de ellas centradas por Ulcera de superficie

costrosa. No se objetivan otras lesiones cutaneas
en la piel.

Exploraciones complementarias

Se realizé una analitica sanguinea completa con
hemograma, perfil hepatico, perfil renal, lipasa y
o-T-antitripsina, cuyos resultados se encontraban
dentro de la normalidad. La velocidad de sedimen-
taciéon globular y la PCR estaban aumentadas. La
autoinmunidad y las inmunoglobulinas también
eran normales. En la radiografia de térax se visua-
lizé6 una paquipleuritis con adenopatia hiliar calcifi-
cada. El Mantoux fue positivo de 11 mm.

Se hizo una biopsia de una de las lesiones
nodulares que mostré el siguiente resultado: piel
con solucién de continuidad de la epidermis, sus-
tituida por abundantes depositos de fibrina, detri-
tus celulares y fibrosis cicatricial subyacente. En el
tejido celular subcutaneo se observa una necrosis
del lobulillo con ocupacién del mismo por abun-
dantes células histiocitarias, con formacién de
granulomas. Los septos se encuentran también
engrosados, y en el seno de los mismos se ha
identificado un vaso de pequefio calibre con la
luz ocluida por el infiltrado inflamatorio, aunque
sin necrosis fibrinoide. Como diagndstico anato-
mopatoldgico se etiquetd de paniculitis mixta de
predominio lobulillar con vasculitis nodular.
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Placa eritematoviolacea infiltrada
centrada por Ulcera en pierna izquierda.

Figura 1

Diagnastico

Eritema indurado de Bazin.

Tratamiento

Como tratamiento sintomatico se pautd
reposo con las piernas elevadas y analgésicos. Tras
el diagndstico se comento el caso con la Unidad
de Infecciosas del hospital y se decidié poner tra-
tamiento tuberculostatico con cuadruple terapia
durante 6 meses: isoniazida, rifampicina, etam-
butol y pirazinamida durante 2 meses seguido de
isoniazida y pirazinamida durante 4 meses mas,
realizandose controles analiticos cada 2-3 sema-
nas los primeros meses para valorar la tolerancia
a los farmacos.

Evolucion

Durante la hospitalizacién, la paciente mejoréd
con reposo y analgesia, resolviéndose algunos de
los nodulos que presentaba. Nos encontramos
pendientes de revisar la evoluciéon de las lesiones
en las consultas.

Bibliografia

Comentario

El eritema indurado de Bazin se considera una
vasculitis necrotizante de vasos profundos de la
hipodermis que cursa clinicamente como una
paniculitis nodular necrotizante. La relacién entre
el eritema indurado y la tuberculosis se ha sujeto
a controversia. Normalmente el test de la tuber-
culina es positivo, pero es excepcional la presen-
cia de tuberculosis activa y no se han encontrado
bacilos en cultivo de las lesiones. Los pacientes
suelen haber tenido contacto con la tuberculosis
en épocas anteriores.

La forma de presentacion de este cuadro cursa
en brotes de lesiones nodulares, generalmente
localizadas en cara posterior de piernas, aunque
pueden encontrarse en cualquier otra localiza-
cion, que tienden a la ulceracion y curan dejando
una cicatriz residual. Es mas frecuente en mujeres
entre 30-60 anos.

Se trata de un diagnéstico clinico-patolégico
por lo que en todos los pacientes en los que se
sospeche se deberfa hacer una biopsia para con-
firmar el diagnoéstico. El hallazgo mas frecuente
en la histologia es una inflamacion con infiltrado
linfohistiocitario del lobulillo adiposo. La vasculi-
tis de los vasos profundos de mediano calibre del
tejido celular subcutdneo no se considera un cri-
terio sine qua non para el diagndstico histolégico
del eritema indurado de Bazin.

El tratamiento sintomatico se basa en reposo
con los miembros afectos elevados vy, si existe
dolor, la ingestion de analgésicos. Si persisten las
lesiones se pueden tratar con yoduro potasico a
dosis de 400-900 mg al dia y en casos excepciona-
les con dosis bajas de corticoides. Si se demuestra
asociacion con la tuberculosis se recomienda tra-
tamiento tuberculostatico con cuddruple terapia
con isoniazida, pirazinamida, rifampicina y etam-
butol durante 6 meses, como es el caso que se ha
presentado.

1 Mascar6 JM Jr, Baselga E. 9. Erythema induratum of bazin. Dermatol Clin. 2008 Oct;26(4):439-45, v. Review.
2 Leow LJ, Pintens S, Pigott PC, Whitfeld MJ. 16. Erythema induratum - a hypersensitivity reaction to Mycobacterium tuber-

culosis. Aust Fam Physician. 2006 Jul;35(7):521-2.

3 Segura S, Pujol RM, Trindade F, Requena L. 8. Vasculitis in erythema induratum of Bazin: a histopathologic study of 101
biopsy specimens from 86 patients. J Am Acad Dermatol. 2008 Nov;59(5):839-51.



Nodulos subcutaneos y purpura
en nina de 8 anos

Autores: Maria de la Paloma Arribas Granados, Pilar Soro Martinez,

Almudena Flavia Monteagudo Paz

Supervisor: Pilar Albares

Centro: Hospital General Universitario de Alicante

Anamnesis

Nifia de 8 afios sin antecedentes médicos de
interés que acude a la consulta por presentar
nédulos dolorosos subcutdneos en miembros
superiores de 24 horas de evolucion. Con la
sospecha diagndstica de paniculitis tipo eritema
nodoso se pauta tratamiento antiinflamatorio oral
y reposo. A las 24 horas volvimos a valorar a la
paciente por empeoramiento del estado general,
fiebre, artromialgias generalizadas, odinofagia y
aparicion de lesiones purpdricas en miembros
superiores, inferiores y cara. Ademas presentaba
aftas en lengua y mucosa yugal.

Exploracion fisica

La paciente presentaba astenia y febricula.
Estable hemodinamicamente. La exploraciéon
dermatolégica reveld lesiones purpuricas de
forma estrellada en cara, brazos, palma de mano
derecha y tobillos de aspecto necrético en su
zona central (fig. 1). Su lengua tenia aspecto
saburral ademas de numerosas aftas y algunas
areas purpuricas de aspecto necrético que tam-
bién afectaban al labio superior. La exploracién
otorrinolaringoldgica reveld laringe y amigdalas
eritematoedematosas.

Por sospecha de meningococemia se realiza
por parte del Servicio de Pediatria exploraciéon
neurolégica completa que resulta ser normal, con
ausencia de signos meningeos.

Exploraciones complementarias

En la analitica destacaban una marcada leu-
cocitosis con desviacion izquierda y un aumen-
to importante de los reactantes de fase aguda
(PCR 43, VSG 52). La bioguimica sanguinea y uri-
naria y coagulacion fueron normales.

Se realiz6 biopsia cuténea incisional para ana-
lisis histopatoldgico, que mostrd vasculitis necro-
tizante de arteriolas subcutaneas de mediano
calibre con infiltrado inflamatorio perivascular
compuesto por neutrdéfilos, linfocitos y algunos
eosinofilos (fig. 2).

Diagnastico

Poliarteritis nodosa cutanea (PANC).

Tratamiento y evolucion

Se ingres a la paciente en el Servicio de Pedia-
tria para observacion y tratamiento intravenoso
con corticoides y penicilina. Evolucioné favora-
blemente en los dias posteriores con desapari-
cion progresiva de lesiones cutaneas y mejoria del
estado general, permaneciendo afebril y sin sinto-
matologia sistémica.

Se realizaron otras pruebas complementarias
durante el ingreso que incluyeron estudio de
autoinmunidad, niveles de ASLO vy frotis faringeo,
que fueron normales. Tras el alta hospitalaria no
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Figura 1

Lesion purpdrica de aspecto necrético
en maléolo interno.

ha presentado nuevos episodios de lesiones cuta-
neas ni otros signos de enfermedad sistémica.

Comentario

La PANC es una enfermedad cutanea con iden-
tidad propia, con un curso crénico recurrente, con
afectacion sistémica leve, sin compromiso visceral y
con buen prondstico. Hasta el momento solo se han
descrito unos 45 casos de PANC en edad pediatrica.

Estd descrita la asociacion de esta entidad en
nifos con el estreptococo betahemolitico del
grupo A. Nuestra paciente presentaba odinofagia
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Figura 2 Vasculitis necrotizante de una arteria
de tejido graso subcutaneo. Toda la pared vascular
estd afectada, dando el aspecto caracteristico

"en capas de cebolla”. Infiltrado inflamatorio
perivascular con neutrdfilos, leucocitos y

alguin eosindfilo.

y signos de faringoamigdalitis, aunque el frotis
faringeo y ASLO fueron negativos.

Clinicamente se presenta como nédulos eri-
tematosos dolorosos simétricos en miembros.
La livedo reticular puede estar presente en un
50-80% de los casos. El compromiso de la region
del maléolo interno, evidenciado en nuestra
paciente, es relativamente caracteristico.

No existen criterios diagnosticos definidos aun-
que los hallazgos histoldgicos son relativamente
especificos y la ausencia de compromiso visceral
durante la evolucién hacen descartar una poliar-
teritis nodosa sistémica.



Pulpejos azulesy
empeoramiento de la funcion
renal de instauracion brusca

Autores: Maria Castellanos Gonzélez, Jimena Sanz Bueno,

Lara Angulo Martinez

Supervisor: Carlos Zarco Olivo

Centro: Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

Anamnesis

Mujer de 71 afios, con antecedentes de hiper-
tension arterial, dislipemia, hipotiroidismo y clau-
dicacion intermitente grado lla, que ingresa por
un cuadro de fiebre de 38,0 °C junto con lesio-
nes violaceas en dedos de los pies, levemente
dolorosas, junto con empeoramiento agudo de
su funcién renal, sin otra clinica sistémica acom-
panante en el momento actual, aunque 15 dias
antes habfa presentado un episodio de rectorragia
autolimitado, con lesiones isquémicas en la colo-
noscopia. La paciente fue sometida a una angio-
plastia con implantacion de dos stents en arteria
femoral superficial y angioplastia de troncos dis-
tales 3 semanas antes del ingreso, momento en
el gue inicié heparina de bajo peso molecular. Las
lesiones cutaneas habian comenzado 24-48 horas
tras la intervencion.

Exploracion fisica

Se observan pulpejos de los diez dedos de los
pies de color violaceo, con dolor leve a la palpa-
cion. El quinto dedo de ambos pies presenta un
color violdceo mas oscuro, con tintes negruzcos
(fig. 1). No presenta escaras necréticas ni ampollas
hemorragicas. Los pulsos distales estan presentes.
No se objetivan lesiones en el resto de la superficie
corporal total.

Pruebas complementarias

Hemograma y bioquimica con perfil hepa-
tico y renal: leucocitos: 12.600; Hb: 9,5; hema-
tocrito: 28%; VCM: 88,9; creatinina: 5,58; pota-
sio: 5.53; fésforo: 5,9; LDH: 242; PCR: 6,8; resto:
normal.

Coagulacién: normal.

EEF en suero: albumina: 40,7%; alfa 1: 7,6%;
alfa 2: 16,8%; beta: 11,1%; gamma: 23,8%.

Hormonas tiroideas: normales.

Autoinmunidad: negativa. Complemento nor-
mal.

Crioglobulinas, anticuerpos antifosfolipi-
dos, complemento: normales.

Ecografia Doppler renal: elevacion de los
indices de resistencia renales como signo inespeci-
fico de nefropatia médica. No signos de estenosis
de arterias renales.

Biopsia: se observan cristales de colesterol
(fig. 2).

Diagnostico

Vasculopatia trombdtica por émbolos de coles-
terol tras cirugfa intervencionista con afectacion
cuténea, renal e intestinal.
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Se observa el tono violaceo
de los pulpejos de los dedos.

Figura 1

Tratamiento y evolucion

Se inicia pauta de corticoides orales a dosis de
1 mg/kg/dia junto con atorvastatina para protec-
cion renal. Se anade iloprost a dosis de 2 ng/kg/
min. La funcién renal mejora, con disminucién
de niveles de creatinina hasta de 1,26 y manteni-
miento de buenas diuresis.

Discusion

El sindrome de embolizaciéon por colesterol
(SEC) es una complicacién rara, aunque poten-
cialmente grave, de los procedimientos interven-
cionistas, como el cateterismo cardiaco o, como
en nuestro caso, la revascularizacion con empleo
de angioplastia y/o del inicio tratamiento anti-
coagulante o fibrinolitico en pacientes con arte-
rioesclerosis’. Su incidencia se estima en 3 de
cada 10.000 pacientes ingresados en un hospi-
tal? y, sobre todo, afecta a varones a partir de los
50 afos de edad®. Se produce cuando una placa
de ateroesclerosis que se encuentra en un vaso de
gran calibre sufre un traumatismo, lo que produce
su ruptura y la liberacién de plaquetas, fibrina y
cristales de colesterol, que migran hasta vasos de
menor calibre produciendo microembolizaciones
que provocan dafo en distintos 6rganos.
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Figura 2 Se observan las hendiduras alargadas
tipicas en la luz de los vasos, que se deben a

la disolucion de los cristales de colesterol durante
el proceso de fijacion.

La presentacion de este sindrome incluye una
amplia variedad de manifestaciones clinicas,
en funcion del organo afectado. Por un lado es
habitual encontrar fiebre, mal estado general,
anorexia y mialgias como consecuencia de la res-
puesta inflamatoria subyacente y, por otro lado,
clinica derivada de la oclusién aguda arterial.
Como la localizacion mas frecuente suele ser la
aorta abdominal, son los rifiones (fallo renal), las
visceras abdominales (isquemia intestinal o pan-
creatitis hemorrdgica) y la piel de las extremidades
inferiores los érganos mas afectados, si bien tam-
bién puede presentarse como déficit neurolégico
agudo en forma de accidentes isquémicos vascu-
lares o ictus o, incluso, amaurosis fugax.

Su diagnostico requiere una alta sospecha cli-
nica y las lesiones cutaneas desempefian un papel
fundamental, ya que estan presentes entre el
35% y el 75% de los casos. Podemos encontrar
livedo reticularis, gangrena, cianosis, ulceraciones,
y, con menor frecuencia, nédulos y purpura. Una
exploracion oftalmolégica puede poner de mani-
festo las placas de Hollenhorst, que apoyaran el
diagnéstico, pero es obligado realizar una biopsia
de alguno de los érganos afectos, como la piel,
para confirmar la presencia de cristales de coleste-
rol en el interior de los vasos dérmicos, a menudo
asociados a trombos®. A pesar de que no existen
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datos analiticos especificos, es habitual encontrar
una VSG elevada, anemia, trombocitopenia, leu-
cocitosis, PCR elevada y/o eosinofilia, que aparece
hasta en el 80% de los casos>.

El tratamiento se basa en medidas de soporte
y, en caso de que sea posible, identificar y corre-
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gir la causa desencadenante. Aunque no existe
un tratamiento probado para el SEC, se han utili-
zado corticoides, farmacos antiplaquetarios, pen-
toxifilina, estatinas y, como en el caso de nuestro
paciente, infusion de analogos de la prostaciclina,
cuya eficacia no estd demostrada®.

1 Om A, Ellahham S, DiSciasco G. Cholesterol embolism: an underdiagnosed clinical entity. Am Heart J 1992; 124:1321-
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Lesiones osteoliticas y
papulas eritematoparduscas
en un lactante

Autores: Fanny Elizabeth Kennedy Ortiz, Helena Hilari Carbonell,
Inés Zarzoso Mufioz, Franco Antonio Gemigniani Antillo

Supervisor: Gloria Aparicio Espafol

Centro: Hospital Universitari Vall d’'Hebron, Barcelona

Anamnesis

Un lactante de 18 meses consultdé por un
cuadro de dolor a la deambulacion en muslo y
rodilla izquierda de pocas semanas de evolucién.
No referia fiebre ni ninguna otra sintomatologia
acompanante.

Exploracion fisica

Presentaba una tumoracién de 4 cm diametro
en el tercio distal de la di&fisis femoral izquierda
sin crepitaciones en el tejido muscular circun-
dante. Al explorar el resto de aparatos, se advirtié
la existencia de cinco o seis papulas de 3-4 mm de
didmetro, de tonalidad eritematopardusca, apla-
nadas y localizadas en el abdomen y la espalda
(fig. 1). Presentaba también placas hiperquerato-
sicas de 1-2 ¢cm diametro en el cuero cabelludo
y una Ulcera de 5 mm de didmetro de aspecto
friable en la mucosa gingival inferior derecha. No
presentaba adenopatias ni visceromegalias.

Exploraciones complementarias

Se realiz6 una seriada 6sea que demostro la
existencia de una lesion osteolitica en la cara late-
ral del tercio distal de la diafisis femoral izquierda.
La gammagrafia ésea demostré la existencia de

afectacion multifocal con lesiones 6seas en los
dos tercios inferiores del fémur izquierdo y la
mandibula. La resonancia magnética corporal
total confirmé la presencia de lesiones éseas en
fémur izquierdo, rama isquiopubiana derecha y
rama mandibular derecha. La resonancia mag-
nética cerebral descarté la presencia de lesiones
hipofisarias e intracraneales. Los anélisis de sangre
no demostraron alteraciones en el hemograma
ni en la bioquimica. Las serologias para virus de
hepatitis, citomegalovirus, VEB, herpes virus, par-
vovirus, micoplasma, rubéola, toxoplasma, saram-
pién, VIHy HTLV 1y 2 fueron negativas. La biopsia
cutdnea de una papula de la espalda demostré la
presencia de un infiltrado en dermis superficial de
células grandes con citoplasma eosinofilo y nucleo
arrinonado con tendencia al epidermotropismo.
Las tinciones inmunohistoquimicas fueron positi-
vas para CD1ay S100 (fig. 2).

Diagndstico

Histiocitosis de células de Langerhans.

Tratamiento

Se inici6 tratamiento con prednisona 40 mg/m?
y vinblastina 6 mg/m? segun protocolo de hema-
tooncologia LCH-IIl, grupo 2.
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Figura 1

Evolucion

Hasta el momento se realizaron dos dosis de
vinblastina con buena tolerancia y es controlado
en los servicios de Hematooncologia y Dermatolo-
gia de nuestro hospital.

Discusion

La histiocitosis de células de Langerhans es un
desorden proliferativo y clonal de células de Lan-
gerhans que frecuentemente afecta a nifos. Las
formas de presentacion, evolucién y prondstico
son muy variables dependiendo fundamental-
mente de la extension de la afectacion, el numero
de érganos implicados y el compromiso funcional
de los mismos. Se clasifica en formas localizadas o
multisistémicas. La piel es el érgano que se afecta
con mayor frecuencia y puede manifestarse en

Figura 2

forma de papulas milimétricas, eritematopardus-
cas, con componente purpurico, que tienden a
distribuirse en las regiones flexurales, el tronco, el
cuero cabelludo (con descamacién y formacion de
costras que recuerda la dermatitis seborreica del
lactante) y los pabellones auriculares. También es
frecuente la afectacion periorificial y de la mucosa
oral. En ocasiones son lesiones muy sutiles que
pueden pasar desapercibidas. La afectacién mul-
tisistémica se caracteriza por una invasion de la
médula 6sea que origina imagenes osteoliticas en
los huesos craneales y el esqueleto axial. También
es frecuente la presencia de hepatoesplenomega-
lia, linfadenopatias multiples, afectacién pulmo-
nar, intestinal o del SNC. El diagndstico se realiza
mediante el estudio histologico de los érganos
afectados (la piel si es posible) y el tratamiento
dependera de la extension de la enfermedad.



Lesion tumoral en pierna
en paciente trasplantada

Autores: Marta Gonzalez Sabin, Raquel Iglesias Conde,

Marfa del Pilar Arévalo Bermudez

Supervisor: Jesus del Pozo Losada

Centro: Hospital Abente y Lago, Complexo Hospitalario

Universitario A Coruia

Anamnesis

Paciente de 63 afios que consulté por la apa-
ricion de una lesion carnosa, no dolorosa, de
rapido crecimiento, en la cara posterior de la
pierna izquierda, de aproximadamente un mes de
evolucion.

Entre sus antecedentes médicos relevantes
destacaba una insuficiencia renal crénica de pro-
bable origen intersticial con trasplante renal de
cadaver en 1995, una serologia de virus hepati-
tis C positiva sin evidencia de cirrosis hepatica,
hipertensién arterial nefrégena y dislipemia. Entre
sus antecedentes dermatoldgicos destacaba una
historia de queratosis actinicas y multiples carci-
nomas epidermoides, la mayor parte in situ, en
extremidades, que habian sido tratados en nume-
rosas ocasiones mediante destruccién total con
laser CO,. La paciente era alérgica a azitromicina,
cefuroxima y pantomicina y realizaba tratamiento
diariamente con prednisona, tacrolimus, enalapril,
atenolol, nolotil y fentanilo.

Exploracion fisica

En la cara posterior de la pierna izquierda pre-
sentaba una lesién eritematosa papulonodular,
de 15 mm de didmetro maximo no adherida a
planos profundos (fig. 1y 2). La exploraciéon de
las cadenas ganglionares inguinales y la explo-

racion abdominal no presentaban alteraciones.
El resto de la exploracion fisica por aparatos era
normal.

Exploraciones complementarias

El estudio histopatolégico de la biopsia inci-
sional mostraba una tumoracién intradérmica
maligna bien delimitada aunque no encapsulada,
de 6 mm de didmetro maximo y 5 mm de pro-
fundidad, formada por una proliferacién difusa
de células pobremente diferenciadas de nucleos
vesiculosos redondeados, con nucléolo y escaso
citoplasma, con amplias zonas de necrosis tumo-
ral localizadas en la zona central de la lesion, de
margenes marcadamente infiltrativos. Se obser-
vaban figuras de mitosis muy frecuentes, muchas
de ellas aberrantes. En el estudio de los bordes
laterales se observaba una atrofia epidérmica con
atipias en la capa basal y focos de hiper y para-
gueratosis en la piel que cubria la lesion. El estu-
dio inmunohistoquimico de la pieza demostraba
intensa positividad para el pool de queratinas
AE1-AE3, positividad para queratina CK20, para
CAM 5.2, positividad focal con EMA (antigeno de
membrana epitelial). Con marcadores neuroen-
docrinos muestra positividad para sinaptofisina,
enolasa y para neurofilamentos, siendo negativa
para cromogranina. La tumoracion resulta nega-
tiva para los marcadores S100 (descartandose
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Lesién nodular, eritematosa en cara
posterior de pierna izquierda

Figura 1

melanoma), P-63 (origen mioepitelial) y TTF-1 y
CK7, descartandose el carcinoma de pulmén de
células pequenas.

Para completar el estadiaje tumoral, se realizd
una ecografia de las cadenas ganglionares ingui-
nales que no demostrd alteraciones y un TAC
toracoabdominal con contraste que demostré una
lesién inespecifica de 1,5 cm en el segmento IV
del higado.

Posteriormente se realizd6 una ampliacién de
margenes mayor de 2 cm, demostrandose en el
estudio histopatolégico un nuevo foco tumoral a
nivel del tejido dérmico de 3 mm de didmetro que
estaba constituido por una neoformacion epite-
lial maligna con las mismas caracteristicas que la
descrita previamente. Adicionalmente se observo
otra neoformacion epitelial confinada a la epider-
mis compuesta por células desorganizadas, con
pérdida de polaridad, que mostraban grandes
nucleos hipercrométicos y pleomoérficos, nucléolo
prominente y figuras de mitosis alcanzando los
estratos altos de la epidermis, acompanandose de
atipia en el tercio basal epitelial.

Adicionalmente, y pese a la ausencia de lesio-
nes ganglionares en la ecografia ganglionar vy el
TAC toracoabdominal, realizamos una biopsia
de ganglio centinela en las cadenas inguinales,
demostrandose una infiltracién tumoral ganglio-
nar que sobrepasaba la capsula ganglionar, exten-

Figura 2 Detalle de la lesién

diéndose al tejido adiposo circundante con un
patron de crecimiento difuso e invadiendo estruc-
turas vasculares linfaticas.

En el TAC toracoabdominal pélvico de control
(realizado un mes después que el primer TAC) se
observé un importante crecimiento de la lesiéon
del segmento IV hepético y una adenopatia de
2,5 cm de didmetro mayor en la cadena inguinal
izquierda.

Ademas se realizo un PET (tomografia por emi-
sién de positrones) que mostraba focos de acti-
vidad a nivel de las cadenas ganglionares iliaca
externa e inguinal izquierda, del higado y de algu-
nas estructuras 6seas compatibles con infiltracién
tumoral como primera posibilidad.

Diagndstico

Carcinoma neuroendocrino mal diferenciado
estadio llla simultdneo a una enfermedad de
Bowen en paciente inmunodeprimido.

Tratamiento

Dada la extensién de la enfermedad, la paciente
es desestimada para tratamiento curativo por el
Servicio de Oncologia y se inicia tratamiento palia-
tivo con carboplatino y etopéxido.
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Evolucion

Tras 5 meses del inicio del tratamiento cito-
téxico se observo progresion de la enfermedad
metastasica a nivel ganglionar y hepdatico, por
lo que la paciente fue ingresada en el Servicio
de Oncologfa para valorar segunda linea de
tratamiento citotoxico. La paciente presentaba
una anemia y una trombocitopenia graves que
no respondian a las transfusiones probablemente
secundarias a una infiltracion metastasica de la
médula ésea y una tendencia al encamamiento
por mal control del dolor, lo que contraindicaba
el inicio de un segundo ciclo de quimioterapia.
Durante el ingreso y tras sélo 7 meses después del
diagnostico de la enfermedad, la paciente fallece
por progresiéon de su enfermedad.

Comentario

El carcinoma de Merkel o carcinoma neu-
roendocrino cutadneo es una neoplasia rara, muy
agresiva, que afecta de forma caracteristica a
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pacientes ancianos e inmunosuprimidos. Clini-
camente suele manifestarse como un nodulo
rojo violdceo o una placa indurada en zonas
expuestas.

Aunque habitualmente se presenta como una
lesion solitaria, se ha descrito su coexistencia con
otros tumores como el carcinoma basocelular, los
tumores anexiales, las queratosis actinicas, los car-
cinomas epidermoides y raramente con la enfer-
medad de Bowen. Existen dos teorfas que tratan
de explicar la colisiéon de estos tumores. Una de
ellas sugiere que el origen del tumor serfa una
célula madre pluripotencial primitiva que posee-
rfa la capacidad de diferenciarse en varias lineas
celulares. La otra teoria postula que la posible
influencia de factores carcinogénicos comunes en
diferentes lineas celulares darfa lugar al origen de
los diferentes tumores.

Presentamos el caso de un carcinoma de Mer-
kel simultdneo a una enfermedad de Bowen en
una paciente inmunodeprimida que presentd un
curso muy agresivo y una evolucion fatal.

1 Park HC, Kang HS, Park KT, Oh YH, Yu HJ, Kim JS. Merkel cell carcinoma concurrent with Bowenis disease. Ann Dermatol.

2012 Feb;24(1):77-80.

2 Schenk P, Konrad K. Merkel cell carcinoma of the head and neck associated with Bowenis disease. Eur Arch Otorhino-

laryngol. 1991;248(8):436-41.

3 Koljonen V, Kukko H, Tukiainen E, Bohling T, Sankila R, Pukkala E, Sihto H, Joensuu H, Kyllénen L, Makisalo H. Incidence
of Merkel cell carcinoma in renal transplant recipients. Nephrol Dial Transplant. 2009 Oct;24(10):3231-5.
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Cuerno cutaneo en cuero

Autores: Maria Gavrilova, Alejandro Martin Gorgojo,

Andrea Allende Garcia, Luis Gerardo Beteta Gorriti

Supervisor: Jose Marfa Martin Hernandez

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valencia

Anamnesis

Mujer de 55 afios con antecedentes médi-
cos de cefalea, bocio multinodular y portadora
de protesis de cuerdas vocales que consulta por
lesién asintomatica en la zona parietal izquierda
de cuero cabelludo de un ano de evolucion y de
crecimiento progresivo. Refiere que antes de que
se desarrollara esta nueva lesiéon en esa misma
localizaciéon tenia un quiste que fue manipulado
quirdrgicamente.

Exploracion fisica

En la exploracién fisica se observd una tumo-
raciéon con morfologia de cuerno cutaneo, con un
centro hiperqueratésico de unos 2 cm de diame-
tro en su base y 1 cm de longitud, localizado sobre
una base carnosa y eritematosa (fig. 1a).

Exploraciones complementarias

Se realizd la exéresis de la lesion. El estudio
histolégico mostré marcada acantosis del estrato
epidérmico sin objetivarse capa granulosa, el
estrato cérneo presentaba marcada hiperquerato-
sis globular y abrupta (fig. 1b).

Diagnadstico

Cuerno tricolémico.

Comentario

El término cuerno cutdneo es una denominacion
clinica que describe una lesion marcadamente hiper-
queratdsica, codnica y circunscrita que varia desde
pocos milimetros a varios centimetros de color
blanco o amarillento y con aspecto de un cuerno
animal. La patologia base del cuerno cutaneo va
desde lesiones benignas (verrugas vulgares, quera-
tosis seborreicas, etc.) pasando por lesiones prema-
lignas (queratosis actinica, queratosis bowenoide,
etc.), hasta lesiones malignas, sin que macroscopi-
camente existan elementos que permitan sospechar
o hacer el diagnéstico de la patologia de base.

El cuerno tricolémico es una neoplasia rara,
folicular, benigna, con diferenciacion tricolémica,
cuyas dos caracteristicas fundamentales son su pre-
sentacion clinica en forma de cuerno cutaneo y su
histologia, que muestra queratinizacion tricolémica
en la base de la lesiéon. Esta neoplasia folicular fue
descrita originalmente en 1976 por Headington,
quien describi6 esta lesién como un tumor querati-
nizante que recuerda a un cuerno cutaneo y/o que-
ratosis actinica hipertrofica. El término de cuerno
tricolémico lo acufé por primera vez Brownstein.
Clinicamente se manifiesta como una lesion exo-
fitica y queratdsica. Puede aparecer en cualquier
localizacién, con predominio en el polo cefélico.

El diagnostico diferencial histolégico y las
caracteristicas histolégicas de este tumor se pre-
sentan en la tabla 1.
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Figura 1a Cuerno cutaneo localizado sobre base carnosa y eritematosa.
Figura 1b  En el estudio histopatolégico podemos observar marcada hiperqueratosis abrupta, sin capa
granulosa previa, y queratina compacta, eosindfila y ortoqueratésica (hematoxilina-eosina).

Tabla 1

Patologia Caracteristicas histolégicas

Queratosis actinica
hipertrofica

Ortoqueratosis y paraqueratosis prominente.

Epidermis con hiperplasia psoriasiforme.

Displasia queratinocitica moderada y limitada a la capa basal.
Elastosis solar en la dermis.

Quiste tricolémico

El quiste esta revestido por un epitelio plano poliestratificado que muestra
queratinizacion tricolemal.

Los queratinocitos aumentan paulatinamente de tamano al crecer hacia la luz hasta
que se transforman abruptamente en queratina densa y eosinofila, sin que exista
capa granulosa.

Queratosis
seborreica

Lesiones exofiticas o endofiticas, compuestas por queratinocitos pequenos,
basaloides, con variable mezcla de células escamosas.

Abundantes invaginaciones rellenas de queratina.
Puede aparecer queratinizacién tricolémica en caso de inflamacion dérmica.

Cuerno tricolémico

Epitelio escamoso constituido por una hilera de células cuboides en empalizada

y el resto de las capas constituidas por queratinocitos grandes, escamosos y con
abundante glucégeno en su citoplasma, por lo que van adquiriendo una tonalidad
palida.

El epitelio queratiniza de forma abrupta, sin capa granulosa previa, y da lugar a
una queratina compacta, eosinéfila y ortoqueratosica.

Verruga vulgar

Hiperplasia epidérmica, acantosis, papilomatosis radiada, marcada hipergranulosis
e hiperqueratosis ortoqueratética, que alterna con paraqueratosis en columnas, sin
capa granulosa subyacente.

Vacuolizacién citoplasmatica (coilocitosis) superficial, en forma de halos claros
alrededor de los nucleos infectados, debido al efecto citopatico viral.

Queratoacantoma  Lesion exofitica, simétrica.
Lébulos profundos de epitelio escamoso bien diferenciado con un crater central lleno
de queratina.

Tricolemoma Lesion exo-endofitica de diferenciacion triquilemal con remolinos escamosos.

Areas de hipergranulosis e hiperqueratosis con pocas columnas de paraqueratosis
y collarete de epitelio.




Multiples papulas en la cara
y las extremidades en un nino
de 11 meses

Autores: Francesc Messeguer Badia, Anna Agusti Mejias,

Antonio Torrelo

Centro: Hospital del Nifio Jesus, Madrid

Anamnesis

Un nifio de 11 meses es remitido a nuestra con-
sulta para valorar multiples papulas asintomaticas
distribuidas por la cara y en menor medida por las
extremidades superiores e inferiores. Las lesiones
aparecieron 6 meses antes en la cara y progresiva-
mente se extendieron al cuero cabelludo, brazos
y piernas. El paciente no presentaba alteracion de
su estado general y carecia de antecedentes per-
sonales o familiares de interés.

Exploracion fisica

En ambas mejillas y en menor medida area fron-
tal se observaban multiples pdpulas de aspecto
monomorfo, con un didmetro aproximado de
entre 3 y 6 mm, de superficie plana, bordes bien
definidos y color marrén anaranjado (fig. 1). Tam-
bién existian lesiones aisladas en extremidades
superiores e inferiores. El paciente no presentaba
lesiones en mucosas, palmas ni plantas. No se pal-
paban organomegalias ni adenopatias.

Exploraciones complementarias

El estudio histologico de una de las lesiones
mostrd una epidermis normal. La dermis papilar
y media estaban ocupadas por un densa prolife-
racion celular compuesta por histiocitos de cito-
plasma amplio y levemente eosinofilo (fig. 2a),

con pleomorfismo celular moderado, sin atipia
nuclear y sin mitosis. También existian células
espumosas aisladas y un leve infiltrado linfocita-
rio acompafante. El estudio inmunohistoquimico
mostré positividad intensa difusa para CD68,
mientras que las tinciones para S-100 y CD1a fue-
ron negativas (fig. 2b).

Diagnadstico

Con estos hallazgos clinicos y patoldgicos se
establecié el diagndstico de histiocitosis cefélica
benigna (HCB).

Evolucion

A los 6 meses de seguimiento se observo la dis-
minucion del tamafo de algunas lesiones, sin la
aparicion de nuevas papulas.

Comentario

La HCB es una forma rara de histiocitosis no-X
(de células no Langerhans) que se presenta como
papulas asintomaticas distribuidas por la cabeza
y el cuello, con un curso habitualmente autolimi-
tado'2.

Histologicamente, se caracteriza por un denso
infiltrado histiocitario, con linfocitos acompanan-
tes y escasos eosindfilos'3. Pueden existir también
células multinucleadas, mientras que la presencia
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Figura1 Pequefas papulas marrén anaranjadas
distribuidas por las mejillas y la frente.

de histiocitos espumosos y/o células de Touton es
rara®. Dado que estos hallazgos son en ocasiones
indistinguibles de los del xantogranuloma juvenil
y la histiocitosis eruptiva generalizada, se ha suge-
rido que las tres entidades pueden formar parte
de un mismo espectro clinico'.

El diagnostico diferencial de la HCB debe incluir
verrugas planas, nevus de Spitz multiples, histio-
citosis de células de Langerhans (HCL) y urticaria
pigmentosa. A diferencia de la HCB, las lesiones
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Infiltrado dérmico formado por
histiocitos epitelioides con pleomorfismo leve,
nucleo prominente y citoplasma eosinéfilo,
acompanados por un leve infiltrado linfocitario y
alguna célula espumosa (hematoxilina-eosina x100).
Figura 2b La tincion para CD1a marca las células
de Langerhans epidérmicas, mientras que los
histiocitos dérmicos no se tifien (x200).

de la HCL presentan una distribucion cutanea mas
amplia, tienen granulos de Birbeck a la microsco-
pia electronica y muestran positividad para S-100
y CD1a.

La HCB no precisa tratamiento y no se ha aso-
ciado a afectacion sistémica en ningun caso. Sin
embargo, se ha descrito un paciente que presen-
taba diabetes insipida y otro con diabetes mellitus
insulinodependiente*>. Por ello, es conveniente
realizar un seguimiento clinico periédico.

1 Jih DM, Salcedo SL, Jaworsky C. Benign cephalic histiocytosis: a case report and review. J Am Acad Dermatol. 2002;47:908-

13.

2 Koca R, Bektas S, Altinyazar HC, Sezer T. Benign cephalic histiocytosis: a case report. Ann Dermatol. 2011;23:508-11.

3 Gianotti R, Alessi E, Caputo R. Benign cephalic histiocytosis: a distinct entity or a part of a wide spectrum of histiocytic
proliferative disorders of children? A histopathological study. Am J Dermatopathol. 1993;15:315-9.

4 Saez-De-Ocariz M, Lopez-Corella E, Duran-McKinster C, Orozco-Covarrubias L, Ruiz-Maldonado R. Benign cephalic his-
tiocytosis preceding the development of insulin-dependent diabetes mellitus. Pediatr Dermatol. 2006;23:101-2.

5 Weston WL, Travers SH, Mierau GW, Heasley D, Fitzpatrick J. Benign cephalic histiocytosis with diabetes insipidus. Pediatr

Dermatol. 2000;17:296-8.



Nodulos y placas de rapido
crecimiento

Autores: Rebeca Bella Navarro, Zaira Pellicer QOliver,

Antonio Javier Gonzalez Rodriguez, Eva Gutiérrez Paredes

Supervisor: Dolores Ramon Quiles

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valencia

Anamnesis

Varoén de 34 afios, natural de Senegal pero resi-
dente en Espafa desde hace 3 afos, que consulta
por la aparicion de mdltiples lesiones en el tercio
distal de la extremidad inferior derecha de aproxi-
madamente 6 meses de evolucion. No refiere
fiebre ni otra sintomatologia sistémica pero si la
aparicién de edema progresivo en la extremidad
afecta, asintomatico, que no le dificulta la deam-
bulacion.

Exploracion fisica

Se aprecian multiples placas dispersas por todo
el pie afecto, no confluentes, de coloracién erite-
matovioldcea y de tamafio variable, y un nédulo
bien delimitado de aspecto carnoso y de consis-
tencia friable localizado en la cara lateral interna
del pie derecho. Ademas, se observa un edema
unilateral de la extremidad afecta con fovea. No
asocia lesiones a nivel del resto del tegumento
corporal ni tampoco presenta adenopatias palpa-
bles ni visceromegalias (fig. 1ay 1b).

Pruebas complementarias

Se solicita una analitica completa incluyendo
hemograma, bioquimica basica, coagulacion y
marcadores tumorales, junto a una serologia (VIH,
hepatitis B y C, IUes), con resultados completa-
mente normales. Se realiza la determinacion del

VHHS8 en la biopsia y una muestra de sangre peri-
férica para determinar positividad mediante PCR
del VHHS, con resultado positivo, y un estudio his-
tolégico de la lesion nodulotumoral que objetiva
una proliferacion de células fusiformes atipicas
que se disponen en fasciculos gruesos configu-
rando luces vasculares aberrantes (fig. 1cy 1d).

Diagndstico

Sarcoma de Kaposi endémico, variante nodu-
lar.

Tratamiento y evolucion

Se lleva a cabo un estudio de extension, con
TC toracoabdominopélvico, que no muestra
hallazgos significativos. Ante la extensién de la
enfermedad y su rapida progresién, se instaura
tratamiento intravenoso con doxorrubicina lipo-
somada.

Discusion

El sarcoma de Kaposi (SK) es una angiomato-
sis sistémica de evolucion maligna de la cual se
han descrito cuatro variantes clinicas: el clasico,
el endémico o africano, el SK en los pacientes
con inmunosupresion iatrogénica, y el epidémico
(relacionado con la infeccion por el VIH)'2. Todas
ellas se consideran inducidas por una infeccion
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Figura1a Nodulo en cara lateral interna del pie
junto con multiples placas eritematosas con tinte
violaceo, asintomaticas.

Figura 1b Detalle de la lesién nodulotumoral.
Figura 1c  Proliferacion de células fusiformes
configurando luces vasculares aberrantes (HE x20).
Figura 1d Detalle de las células fusiformes
pleomoficas (HE x40).

virica, siendo el agente mas probablemente impli-
cado el virus herpes humano 83. Los casos de sar-
coma de Kaposi endémicos se presentan con una
gran diversidad clinica y pueden ser subclasifica-
dos en cuatro tipos principales: nodulares, flori-
dos, infiltrativos y linfadenopaticos, con cuadros
histolégicos, historia natural y respuesta al trata-
miento diferentes (tabla 1). La forma endémica,
en términos generales, suele afectar a gente mas
joven, a diferencia de la forma clésica, y sigue con
frecuencia un curso indolente. Sin embargo, se
han descrito casos de enfermedad rapidamente
progresiva asi como una mayor frecuencia con
lesiones tardias agresivas “infiltrantes”, con un
prondstico mas sombrio en comparacion con la
forma clasica®. La eleccion de la actitud tera-
péutica depende de multiples factores como el
numero y localizaciéon de las lesiones, la disemina-
cion o afectacion extracutanea y el estado inmu-
nolégico del paciente.

Agradecimientos

Al Servicio de Anatomia Patoldgica del Hospital
Clinico Universitario de Valencia por la colabora-
ciéon prestada.

Tabla 1 Subtipos de la variante de sarcoma de Kaposi endémico.
Tipos Edad Respuesta Resolucién Caracteristicas
al tratamiento espontanea
Nodular Adultos  Variable Posible Tipo mas comun
Florido Adultos Buena No Crecimiento rapido
Infiltrativo Adultos Escasa No Localizacién tipica: mano o pie
Linfadenopatico Nifios Parcial No Afectacién de ganglios

linfaticos
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Nodulos confluentes
de consistencia firme
en abdomen y espalda

Autores: Diana Camacho Garcia, Salma Machan,
Ursula Pielasinski Rodriguez, Luis Requena Caballero

Centro: Fundacion Jiménez Diaz, Madrid

Anamnesis

Mujer de 30 afios sin antecedentes de inte-
rés que acudid a consulta para valoracién de
dos extensas placas asintomaticas localizadas en
abdomen y espalda de 10 afios de evolucion. La
primera lesion se inici6 en el abdomen y poste-
riormente aparecio la otra en la espalda. Ambas
han experimentado un crecimiento lentamente
progresivo hasta la fecha actual.

Exploracion fisica

Ocupando practicamente todo el abdomen, se
observaba una placa mal definida constituida por
nédulos confluentes de consistencia firme y del
color de la piel normal. Desde zona lumbar hasta
region interescapular presentaba otra placa con
las mismas caracteristicas dando en su conjunto
un aspecto envejecido de la piel. No se eviden-
ciaron signos de patologia neurocutanea, tam-
poco se objetivaron trastornos endocrinos en los
estudios complementarios. No referia historia de
traumatismo previo y no tenfa antecedentes per-
sonales ni familiares de enfermedades cardiacas.

Estudio histopatolagico

En el estudio de la biopsia cutanea se observd
un engrosamiento de la dermis por aumento

de los haces de coldgeno, que eran de un gro-
sor mayor al normal. Con la tincién de orceina
se pudo demostrar una disminucién de las fibras
elasticas.

Diagndstico

Colagenoma gigante.

Comentario

El colagenoma es una malformacion de las
fibras colagenas de la dermis que se caracterizan
por tener un grosor mayor de lo normal. Existen
varios tipos de colagenomas'. Los hereditarios
incluyen las placas de chagrin de la esclerosis
tuberosa y el colagenoma cutaneo familiar?. Entre
los esporadicos se encuentran el colagenoma
solitario y los colagenomas eruptivos. Los colage-
nomas solitarios son placas aisladas que pueden
aparecer en cualquier localizacion®>. El colage-
noma cerebriforme plantar es caracteristico del
sindrome Proteus®. Se han descrito pocos casos
de colagenoma gigante y sélo hemos encontrado
tres clinicamente parecidos al nuestro’®, uno de
los cuales es una placa de chagrin en una nifia
con esclerosis tuberosa’. Sélo uno de ellos se ini-
ci6 después del nacimiento® y ninguno presentaba
mas de una placa de forma simultdnea como en
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Figura 1
constituidas por nédulos confluentes de consistencia
firme.

Placas del color de la piel normal

nuestro caso. La etiopatogenia es desconocida. Se
ha atribuido a traumatismos previos'?, se han des-
crito casos de colagenomas eruptivos de rapido
crecimiento durante el embarazo™ y asociados a
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Figura2 Haces de coldgeno con un grosor mayor
del normal.

MEN 12, El componenente principal de la lesion es
el coladgeno tipo 1 que es producido en exceso por
los fibroblastos y no se degrada por un defecto
local de la colagenasa's.
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Lesion pigmentada de variante
histopatologica inusual

Autores: Araceli Corrales Rodriguez, Ana Rita Rodrigues Barata,
Celia Ceballos Cauto

Supervisor: Andrés Ruiz de Casas

Centro: Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

Anamnesis

Varén de 66 anos, sin antecedentes persona-
les de interés, remitido para valoracion derma-
tolégica por una lesién cutanea en zona lumbar
derecha que refiere tenerla desde la infancia y que
actualmente le ha sangrado.

Exploracion

A la exploracién se objetiva una placa pigmen-
tada de color marrén heterogéneo de 2,4 x 1,3 cm
de didmetro, con un centro ulcerado, localizada en
region paralumbar derecha.

Ante la sospecha clinica de posible melanoma
cutaneo, se incluye en el registro de demanda qui-
rurgica para extirpacion del mismo.

Pruebas complementarias
Biopsia escisional:

¢ Hematoxilina-eosina: la imagen panoramica
evidencia una lesién de gran tamano, con un infil-
trado desde epidermis basal hasta dermis reticular
y una ulceracién que abarca casi la totalidad de
la extension de la misma. A mayor aumento se
distingue una proliferacién de células basofilas
conformando nidos en forma de pequefos glo-
bos y pequefas hileras. Se acompafa de abun-
dante infiltrado inflamatorio y zonas de regresion
en las que los vasos se disponen paralelos entre sf
y perpendiculares a la epidermis. A gran aumento,

apreciamos la morfologia tipica de estas pequefas
células, basdfilas, con escaso citoplasma y nucleo
hipercromatico que recuerdan a las células névicas
tipo B sin que maduren en profundidad. Ademas
vemos figuras mitéticas frecuentes (fig. 1a'y 1b).

® Breslow de 2 mm, nivel IV de Clark y mas de
1 mitosis/mm?.

e Técnicas inmunohistoquimicas: la lesion se
tifie con melan-A y con HMB-45 mostrando un
patrén homogéneo. La tinciéon con Ki-67, aun
siendo positiva, no muestra un alto indice de pro-
liferacion, distinguiendo dos componentes, uno
superficial con una tasa de proliferacion altay uno
profundo con una tasa mucho mas baja (fig. 2).

e Linfografia: se observan tres ganglios cen-
tinelas en cadena ganglionar axilar derecha en
ambas proyecciones. Se confirma la localizacion
anatémica mediante estudio SPECT-TC.

¢ TAC de térax y abdomen contrastado: hallaz-
gos dentro de la normalidad.

Diagnostico

Melanoma cutaneo de células pequefas esta-
dio lla (T2b, NO, MO).

Tratamiento

El paciente ha seguido tratamiento segun el
protocolo habitual en funcién de la estadificacién
inicial, mediante ampliacion de margenes quirdr-
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Figura 1a Tincion hematoxilina-eosina x10.
Figura 1b  Tincién hematoxilina-eosina x40.

gicos (1,5 ¢cm) y BSGC, siendo ambos estudios
anatomopatolégicos negativos.

Evolucion

Actualmente contintia en seguimiento en la
Unidad de Melanoma, sin signos de recidiva local,
ni a distancia, ni de metéastasis tras 2 anos del
diagndstico inicial.

Comentario

El término “melanoma de células pequenas”
ha sido fuente de confusion. En la literatura se ha
utilizado como sinénimo de melanoma nevoide o

Figura2 Tinciéon inmunohistoquimica con Ki-67,
melan-A (margen inferior izquierdo) y HMB-45
(margen inferior derecho).

como una variedad de melanoma de alto grado
de la infancia.

Consiste en un melanoma de alto grado que
se presenta como un tumor de células pequefias
basofilas que recuerdan a las células névicas tipo
B. Son los mas frecuentemente encontrados en
el marco de un melanoma maligno que surge de
un nevus congénito gigante. Clinicamente suelen
presentarse como una zona ulcerada o nodular
sobre el nevus congénito.

Su importancia radica en gue pueden confun-
dirse facilmente con otras lesiones, conllevando a
un error diagndstico. Por ello es importante cono-
cerlos y poder sospecharlos ante una mala corre-
lacion clinico-patolégica.

Tabla 1
Significado Melanoma Nevus Nuestro caso
Melan-A  Marcador melanocitico + + +
HMB-45 Marcador de melanosomas  + + +
(melanocitos activos) (uniforme)  (gradiente) (uniforme)
negativo en profundidad
Ki-67 Ac monoclonal contra +++ +/- +

proteina (MIB-1) que se
expresa en células en fase
de proliferacién celular




Nodulo rosado asintomatico
de rapido crecimiento

Autores: Maria del Rocio Diaz Moreno, Elena Bagquero Sanchez,

Maria Dolores Conejo-Mir Vazquez, Elisa Pérez Vega

Centro: Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla

Anamnesis

Varén de 84 anos de raza caucasica, sin ante-
cedentes de interés, que fue remitido a nuestra
consulta por lesion asintomatica de un afio de
evolucién en brazo derecho, con crecimiento
notable en los ultimos 2 meses. No referia sinto-
matologia sistémica alguna.

Exploracion fisica

El examen fisico reveld la presencia de un
nédulo redondeado bien delimitado de 2 cm
de didmetro en cara lateral externa de brazo
izquierdo. El aspecto de la lesion era brillante, con
telangiectasias prominentes en superficie y colora-
cion rosada. A la palpacion, presentaba una con-
sistencia eldstica y homogénea, desplazandose
sobre planos profundos (fig. 1). No se palpaban
adenopatias.

Exploraciones complementarias

Se realizd biopsia cutanea para estudio histo-
l6gico. En la tincién con hematoxilina-eosina, se
observan células baséfilas de contorno poligo-
nal con granulos citoplasmicos neurosecretores
(fig. 2). El estudio inmunohistoquimico demostré
positividad en gotas para pancitoqueratina CK20,
y enolasa neuroespecifica (NSE), con indice proli-
ferativo (Ki-67) superior al 80%.

Diagnastico

Carcinoma de células de Merkel (carcinoma
neuroendocrino cutaneo).

Tratamiento

Se practico extirpacion radical de la lesion bajo
anestesia local.

Evolucion

Dado que el caso es muy reciente, el paciente
estad pendiente de realizacion de biopsia selectiva
del ganglio centinela.

Comentario

El carcinoma cutaneo de células de Merkel
(CCM) es un tumor cutdneo maligno, poco fre-
cuente, que afecta predominantemente a ancia-
nos de raza caucasica. Suele presentarse en areas
fotoexpuestas de cara y miembros superiores, y
tiene tendencia a la recurrencia local y a metastati-
zar en ganglios linfaticos regionales. Se manifiesta
como un nddulo intracutdneo de rapido creci-
miento, indoloro, insensible, firme, de coloracién
rosada o eritematoviolacea. El riesgo de desarro-
llar un tumor de Merkel es mayor en pacientes
inmunodeprimidos o afectados previamente por
una neoplasia maligna. Ademas, la incidencia de
segundas neoplasias aumenta durante el primer
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Figura 1

afno tras el diagnostico. El estudio histolégico es
obligado, asi como la tincién inmunohistoquimica.

El tratamiento es la escision amplia y pro-
funda, mas biopsia selectiva de ganglio centinela

Figura 2

con vaciamento local y/o radioterapia adyuvante
cuando exista indicacién. El caso que se presenta
es un ejemplo tipico tanto clinica como histolégi-
camente de carcinoma cutaneo de Merkel.



Nodulo mandibular
de rapido crecimiento

Autores: Joan Garcias Ladaria, José Luis Torregrosa Calatayud,

Anna Agusti Mejias, Rosa Ballester Sanchez

Supervisor: José Luis Sanchez Carazo

Centro: Hospital General Universitario de Valencia

Anamnesis

Varén de 66 afos que consulta por nédulo
asintomatico en rama mandibular derecha de
2 meses de evolucion.

Antecedentes patoldgicos

En seguimiento por adenocarcinoma de colon
diagnosticado y extirpado en enero de 2007. Pre-
senta en el estudio de extension inicial metasta-
sis hepdticas. Se administra quimioterapia adyu-
vante (FOLFOX mas Avastin®, ocho ciclos) y se
realiza posteriormente hepatectomia derecha. El
paciente permanece en el momento de la con-
sulta libre de enfermedad desde hace 4 anos y
medio, con Ultima prueba de imagen y estudio
analitico con control de marcadores tumorales en
octubre de 2011 (4 meses antes) normal.

Exploracion fisica

Presenta nddulo no doloroso de 3,5 cm de dia-
metro en rama mandibular derecha, de consisten-
cia dura, no adherido a planos profundos. No se
palpan adenopatias regionales a la exploracién.

Pruebas complementarias

Se realiza biopsia punch en la misma consulta, en
la que se observa un infiltrado tumoral que invade
todo el espesor de la biopsia, constituido por célu-

las epitelioides con diferenciacion glandular, que
forman luces en las que se puede observar secre-
cion. Se pueden ver ademas numerosas células en
anillo de sello, caracteristicas de esta entidad. Se
establece el diagnéstico de metastasis de adeno-
carcinoma.

Evolucion

Una semana después del diagndstico el
paciente acude a Urgencias por clinica de san-
grado intestinal. Se realiza endoscopia digestiva,
descubriéndose tumoracién a nivel de ampolla de
Vater. Se practica entonces nuevo TAC, donde se
objetiva ausencia de lesiones a nivel de colon y
hepatico, sin embargo, se diagnostica masa pan-
credtica compatible con cancer de pancreas.

Discusion

Presentamos un caso de metastasis cutanea de
adenocarcinoma como primera manifestacion
de una neoplasia previamente no diagnosticada.
En nuestro paciente, el antecedente de adeno-
carcinoma de colon orienté el diagnéstico inicial-
mente hacia metastasis de este tumor, a pesar de
estar el paciente libre de enfermedad desde hacia
mas de 4 anos. La clinica de sangrado digestivo
alto obligé a la rapida realizacion de pruebas com-
plementarias, que permitieron diagnosticar un
segundo tumor primario.
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Figura1 Clinicamente el paciente presentaba un
nédulo de consistencia dura de unos 2 meses de
evolucion, asintomatico.

La aparicion de metastasis cutaneas es un feno-
meno raro que se da en un 0,7-9% de los tumo-
res. Las neoplasias de origen son las mas frecuen-
tes de acuerdo con la edad y el sexo del paciente’.
El aspecto clinico de las lesiones asi como su loca-
lizacion no son totalmente predecibles por el tipo
de neoplasia, aunque si existen ciertos patrones
gue ayudan a orientar el diagnoéstico'2. Las metas-
tasis de adenocarcinoma de mama, por ejemplo,
se suelen localizar en térax, ocasionando la mayo-
ria placas erisipeloides, en ocasiones adquiriendo
un aspecto morfeiforme. En el cuero cabelludo
son relativamente frecuentes las metastasis de
pulmén y también de mama. Existen patrones de
diseminacién clasicos, como la nariz de payaso
(metastasis de carcinoma de pulmén), el nddulo
de la hermana Marfa José (nédulo periumbilical
correspondiente a una cutanide de un tumor

Bibliografia

Figura 2 Histolégicamente se aprecia un infiltrado
tumoral constituido por células y estructuras

de aspecto glandular, asi como abundantes

células en anillo de sello.

generalmente intrabdominal), o un nédulo pulsa-
til de localizacién variable en tumores renales. El
adenocarcinoma de pancreas suele metastatizar
a la pared abdominal en forma de nodulos, en
general de localizacién periumbilical. Hay menos
de 20 casos descritos en la literatura de metas-
tasis de cancer de pancreas de localizaciéon no
periumbilical, la mayoria de ellos relacionados con
la siembra quirlrgica tras extirpacién o biopsia®“.
Es de destacar que en muchas ocasiones, como en
nuestro caso, la metdstasis cutanea es la primera
manifestacion, incluso el motivo de consulta, de
un cancer de pancreas no conocido.

En general el desarrollo de metastasis cutaneas
es un signo de enfermedad avanzada, y el pronds-
tico es malo de manera constante independiente-
mente del origen primario, con una mediana de
supervivencia de 6 meses.

1 Hussein MR, Skin Metastasis: a pathologist perspective. J Cuthan pathol 2010 Sep;37:e1-20.
2 Bordel Gomez et al., Metastasis cutaneas de adenocarcinoma de origen primario desconocido, Actas Dermosifiliogr.

2006;97:662-5.

3 Andel-Hafez HZ, Cutaneous Pancreatic Metastasis: A Case Report and Review of Literature, Dermatol Surg 2008;34:

1580-3.

4 Saif MW et al., Cutaneous Metastastasis in a Patient with Pancreatic Cancer, JOP J Pancreas (online) 2011;12:306-8.



Placa eritematosa en el pezon

Autores: Adriana Martin Fuentes, Adrian Ballano Ruiz,
Adriana Juanes Viedma

Supervisor: Esther Jiménez Blazquez

Centro: Hospital Universitario de Guadalajara

Anamnesis

Mujer de 36 afios sin reacciones alérgicas
medicamentosas conocidas, sin antecedentes
patoldgicos de interés ni tratamiento médico
habitual y con antecedentes quirtrgicos de amig-
dalectomia y apendicectomia. Acude al Servicio
de Dermatologia por presentar una lesion en
pezén derecho de 6 meses de evolucion que en
ocasiones aumenta de tamafio y le provoca sen-
saciéon urente, sobre todo coincidiendo con la fase
premenstrual del ciclo. También refiere en los Ulti-
mos 2 meses secreciéon serosa unilateral.

Exploracion fisica

En la exploracién fisica llamaba la atencion la
presencia de una zona eritematosa discretamente
erosiva de aproximadamente 3 mm en la parte
interna del pezén derecho (fig. 1). No se palpaban
nédulos en el parénquima mamario ni adenopa-
tias axilares.

Exploraciones complementarias

Mamografia: parénquima de distribucion
simétrica sin masas focales ni alteracion arquitec-
tural. No se observan calcificaciones agrupadas.
Sin evidencia radiolégica de malignidad.

Biopsia cutanea: se observaba una prolife-
racion tubular de diferenciacién glandular y apo-
crina que muestra disposicion papilar intraductal
(fig. 2a). Las estructuras glandulares o ductales

mostraban revestimiento por células mioepitelia-
les y contactaban y erosionaban la epidermis sub-
yacente (fig. 2b) Las glandulas mostraban papilas
con decapitacion apocrina (fig. 2¢). No se obser-
vaban signos de atipia ni mitosis.

Diagnadstico

Adenomatosis erosiva del pezon.

Tratamiento y evolucion

Se realizé biopsia escisional de la lesién con
margenes quirurgicos libres. Tras 3 afios de segui-
miento, la paciente permanece asintomatica sin
evidencia clinica de recidiva y con controles gine-
colégicos habituales dentro de la normalidad.

Comentario

La adenomatosis erosiva del pezon es una neo-
plasia benigna que se origina en los ductos galac-
tiferos terminales del pezdn y del tejido subareo-
lar que se describié por primera vez en 1955 por
Jones con el nombre de papilomatosis florida del
pezén'. Se han empleado otras denominaciones
como adenoma del pezdn, adenoma papilar o
adenomatosis papilar superficial.

Suele afectar a mujeres en la quinta década de
la vida, aunque existen casos descritos en hom-
bres, en edad pediatrica, bilaterales y en pezones
supernumerarios?.
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Placa eritematosa erosiva en cara medial
de pezdn derecho.

Figura 1

Clinicamente se manifiesta como eritema y
ulceracion del pezén normalmente asintomatica,
aunque también pueden provocar dolor, prurito,
sensacion de tensién o quemazon local que carac-
teristicamente aumenta en la fase premenstrual.
En ocasiones puede asociar telorrea serosa o sero-
hematica®.

El examen histoldgico es diagnostico y se puede
observar una proliferacién de estructuras tubula-
res dilatadas que contactan con la epidermis y se
extienden hacia dermis reticular, sin observarse
atipia celular®.

El diagndstico diferencial clinico mas impor-
tante es con la enfermedad de Paget, debido a
la similitud clinica eccematosa en etapas iniciales.
Histopatoldgicamente es importante diferenciarlo
del carcinoma intraductal de mama, que presenta
células cuboidales mas grandes y atipia nuclear, y el
hidroadenoma papilifero, donde no hay conexion
de las estructuras tubulares con la epidermis.
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Figura 2a Panordmica donde se observa una
proliferacion glandular desde epidermis hasta
dermis reticular de aspecto abigarrado.

Figura 2b Contacto de las estructuras glandulo-
tubulares con la epidermis y erosion de la misma.
Figura 2c Detalle donde se observan papilas
glandulares con decapitaciéon apocrina.

El tratamiento consiste en la exéresis quirdrgica
con margenes quirurgicos libres, ya que si la extir-
pacién es incompleta la recidiva es la norma. Se
ha considerado la cirugia de Mohs como técnica
de eleccion para garantizar la exéresis completa y
preservar la mayor cantidad de tejido sano®. Tam-
bién existen casos descritos con buenos resultados
con criocirugia®.

1 Jones DB. Florid papillomatosis of the nipple ducts. Cancer. 1955;8:315-9.
2 Albers SE, Barnard M, Thorner P, Krafchik BR. Erosive adenomatosis of the nipple in an eight-year-old girl. } Am Acad

Dermatol. 1999;40:834-7.

3 Miller L, Tyler W, Maroon M, Miller OF IIl. Erosive adenomatosis of the nipple: a benign imitator of malignant breast

disease. Cutis. 1997;59:91-2.

4 Pardo Sanchez J, Pérez Ferriols A. Lesion erosiva en el pezén. Piel 2003,18:440-2.
5 Lee HJ, Chung KY. Erosive adenomatosis of the nipple: Conservation of nipple by Mohs micrographic surgery. J Am Acad

Dermatol. 2002;47:578-80.

6 Kuflik EG. Erosive adenomatosis of the nipple treated with cryosurgery. J Am Acad Dermatol. 1998;38:270-1.



Paciente con sindrome miccional
y nodulos suprapubicos

Autores: Laura Rosende Maceiras, Ana de Andrés del Rosario,

Marfa del Mar Bonet Martinez

Supervisor: Manuel Almagro Sanchez

Centro: Complexo Hospitalario Universitario A Corufia

Anamnesis

Paciente de 102 afos, independiente para las
actividades de la vida diaria y sin otros anteceden-
tes de interés, que consulta por lesiones cutaneas
de crecimiento progresivo a nivel suprapubico
acompafadas de astenia, anorexia y adelgaza-
miento. No referia otra clinica por aparatos salvo
disuria y polaquiuria de meses de evolucion.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica destacaba la situacion
de caquexia en la que se encontraba el paciente,
asi como la presencia en la regién suprapubica de
multiples lesiones papulonodulares de entre 3y
20 mm, de coloracién rojo vinosa, y con tendencia
a agruparse formando racimos (fig. 1). Algunas
estaban erosionadas en la superficie. A nivel ingui-
nal bilateral se palpaban adenopatias de gran
tamano adheridas a planos profundos.

Al realizar un tacto rectal se encontré una
préstata aumentada de tamafo y de consistencia
pétrea. Ademas, en la planta del pie derecho pre-
sentaba una lesién macular de coloracién marrén
oscura de 2,5 cm de didmetro (fig. 2), con ulce-
racion y patrén de la cresta a la epiluminiscencia.

Pruebas complementarias

En el estudio analitico, ademas de una hemo-
globina de 10,2 g/dL (13-18) con volumen cor-
puscular medio normal, destacaba la presencia

de una marcada elevacion de la fosfatasa alcalina
4.411,0 UL (91-258), de la lactato deshidroge-
nasa 1.037 UI/L (219-439), y del antigeno pros-
tatico especifico (PSA) 974,53 ng/mL (0,0-4,0). El
TAC toracoabdominopélvico mostraba la presencia
de multiples metastasis 6seas, hepaticas y renales.
Las biopsias de dos lesiones cutaneas suprapubicas
demostraron una epidermis atréfica bajo la que se
encontraba una tumoracién de células de mediano
y pequeno tamafio con nucleo redondeado vy
nucléolo prominente, que se disponian formando
nidos con abundantes figuras de mitosis. El estudio
inmunohistogquimico fue positivo para melan-A y
S100, y negativo para PSA, fosfatasa alcalina pros-
tatica especifica y marcadores neuroendocrinos.

Diagnadstico

Metastasis cutaneas de melanoma lentiginoso
acral en un paciente con carcinoma de prostata
metastasico.

Tratamiento y evolucion

Aungue la sospecha inicial en este paciente
fue el origen prostético de las metéstasis debido
a la localizacion suprapubica, la clinica miccional,
y la marcada elevacién del PSA, los resultados
del estudio de inmunohistoquimica nos llevaron
a explorar nuevamente al paciente encontrando
el melanoma lentiginoso acral por el que nunca
habfa consultado.
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Figura 1

Mudltiples lesiones papulonodulares
de entre 3 y 20 mm, de coloracién rojo vinosa con
tendencia a agruparse en la region suprapubica.

Dada la edad del paciente y la coexistencia de
dos tumores metastasicos decidimos realizar Uni-
camente tratamiento paliativo, con fallecimiento
del paciente en menos de un mes.

Discusion

Las metastasis cutaneas de neoplasias de ori-
gen desconocido son un motivo de consulta poco
frecuente en dermatologia, ya que aunque casi
el 5% de los tumores pueden metastatizar a la
piel'2, s6lo son la manifestacion inicial en el 2%
de los casos?. Habitualmente se presentan como
nodulos o papulas firmes, indoloras, del color de
la piel, rojas o violaceas, localizadas en la proximi-
dad del tumor primario, aunque también pueden
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Figura 2 Lesion macular de 2,5 cm de didmetro,
ulcerada, de coloracién marréon oscura en la planta
del pie derecho.

aparecer como placas inflamatorias, cicatriciales o
de distribucién zosteriforme'=. Las neoplasias que
las originan con mayor frecuencia son los melano-
mas, el cdncer de mama y el de pulmén3#, mien-
tras que el cancer de proéstata es responsable de
menos del 1%*>

En nuestro caso, aunque la sospecha inicial fue
el origen prostatico de las metéastasis cutaneas, el
estudio histopatologico de dos de las mismas y
la presencia de una lesién plantar compatible con
melanoma lentiginoso acral nos confirmaron la
presencia de dos tumores primarios.

Respecto al tratamiento, depende de su ori-
gen, pero el prondstico en general es malo, con
una supervivencia media de 3 a 6 meses>.

1 Krathen RA, Orengo IF, Rosen T. Cutaneous metastasis: a meta-analysis of data. South Med J. 2003;96:164-7.
2 Bordel Gomez MT, Used Aznar MM. Metéstasis cutdneas de adenocarcinoma de origen primario desconocido. Actas

Dermosifiliogr. 2006; 97:662-5.

3 Martinez Casimiro L, Vilata Corell JJ. Metastasis cutaneas de neoplasias internas. Med Cutan Iber Lat Am 2009;37:117-
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4 Lookingbill DP, Spangler N, Helm KF. Cutaneous metastases in patients with metastatic carcinoma: A retrospective study

of 4020 patients. J Am Acad Dermatol 1993;29: 228-236.

5 Pigue Dukan E, Paradha A, Farina Mc, Escalokilla P, Soriano MI, Olivares M, Sakasa JI, Martin L, Requena L. Cutaneous
Metastases From Prostatic Carcinoma. J Surg Oncol. 1996; 62: 144-147.



en espalda

Placas eritematosas anulares

Autores: Celia Horcajada Reales, Elena Conde Montero, Maria

Dolores Mendoza Cembranos

Supervisor: José Antonio Avilés Izquierdo

Centro: Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid

Anamnesis

Mujer de 71 afios sin alergias medicamentosas
ni antecedentes médico-quirirgicos de interés.
Fue derivada a nuestras consultas por placas erite-
matosas que la paciente referia de muchos meses
de evolucién y que eran asintomaticas. Su médico
de Atencién Primaria las habia tratado durante un
afo con antifungicos tépicos.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se observaban tres pla-
cas eritematosas con pigmentacién parcial y pre-
dominantemente periférica, levemente infiltradas
con borde liso perlado bien definido y elevado
en rodete. Estas placas se localizaban en regio-
nes interescapular, dorsal derecha y escapular
izquierda y eran de 7 x 5 cm, y 3,5y 2,7 cm de
didmetro respectivamente.

El estudio dermatoscépico mostraba nidos
ovoides y vasos arboriformes.

No se observaban lesiones cutaneas en otras
localizaciones y no se palpaban adenopatias axila-
res ni en otras localizaciones.

Exploraciones complementarias

Se realizd el estudio histologico de un frag-
mento de una de las lesiones y éste demostrd
una proliferacion de células basaloides en la

dermis, de citoplasmas basofilos mal definidos,
con nucleos ovalados e hipercromaticos. Dichas
células se disponian formando nidos sélidos con
figuras en empalizada periférica que infiltraba el
tejido adiposo subcutédneo. Ademas se observa-
ban areas con pigmento melanico.

Diagnastico

Carcinomas basocelulares sélidos pigmentados
multiples.

Tratamiento

Se comentaron con la paciente las opciones
terapéuticas y dada la extension de las lesiones se
decidi¢ el tratamiento con radioterapia.

Se realizd un plan de irradiacién, utilizando un
acelerador lineal con electrones de 6 MeV. Se utili-
zaron dos campos: uno de 12 x 11 cm, que abarca
las dos lesiones superiores y otro de 4 x 4 cm que
abarca la inferior derecha. Recibié 35 sesiones
(cinco a la semana) con 200 cGy dosis/fraccion,
hasta alcanzar una dosis total de 7.000 cGy.

Evolucion

Al finalizar el tratamiento, la paciente no habia
presentado radiodermitis, pero una semana des-
pués presentd una intensa radiodermitis en el area
tratada, que cedié con tratamiento médico (cor-
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Figuras 1y 2 Carcinomas basocelulares dorsales antes y después del tratamiento con radioterapia.

ticoides tépicos y emolientes, y antiinflamatorios
no esteroideos via oral).

En la revision a los 6 meses, las lesiones habian
desaparecido casi por completo dejando hipopig-
mentacion residual, permanecia tan sélo algun
fragmento del borde tumoral hiperpigmentado,
gue fue tratado con crioterapia. En la revision a
los 12 meses los campos radiados mostraban una
muy leve hiperpigmentacién residual, habia mejo-
rado la hipopigmentacién de las lesiones tratadas
y no habia datos de recidiva tumoral. Tampoco se
objetivaron nuevas lesiones, por lo que se decidio
continuar la observacién ambulatoria.

Discusion

Existen diversas opciones terapéuticas para el
tratamiento de los carcinomas basocelulares (CBC)
entre las que se encuentran la cirugfa, la radiote-
rapia (RT), la terapia fotodindmica y el tratamiento
inmunomodulador tépico. La RT puede emplearse
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en CBC primarios, recurrentes o incompletamente
extirpados. La tasa descrita de curacion con RT es
mayor del 90%. Se emplea la RT en los CBC en
los que la cirugia proporcionarfa un mal resultado
funcional o estético o en pacientes que no toleran
una intervencién quirdrgica. Son contraindicacio-
nes relativas el que sean CBC subtipo morfeiforme
o la presencia de afectacion dsea o cartilaginosa
subyacente. También est& contraindicada en CBC
recidivados tras tratamiento previo con RT y debe
evitarse en pacientes jévenes por la tendencia a
aparecer tumores cutaneos en el campo radiado.
Son inconvenientes de la RT frente a la cirugia el
no poder verificar histolégicamente los margenes
del tumor, el que sea un tratamiento prolongado,
el peor resultado cosmético y su mayor coste.
Entre los efectos secundarios se encuentran la
atrofia cutanea y la aparicion de telangiectasias.
El tratamiento en sesiones fraccionadas con-
lleva mejor resultado cosmético pero supone al
paciente multiples visitas al centro médico.

1 Smith V, Walton S. Treatment of facial Basal cell carcinoma: a review. J Skin Cancer. 2011;2011:380371. Epub 2011 Apr

27.

2 Avril MF, Auperin A, Margulis A, Gerbaulet A, Duvillard P, Benhamou E, Guillaume JC, et al. Basal cell carcinoma of the
face: surgery or radiotherapy? Results of a randomized study. Br J Cancer. 1997,76(1):100-6.
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Anamnesis

Mujer de 76 anfos, fototipo II, con historia de
quemaduras solares en la infancia-adolescencia,
exposicion solar recreacional e intervenida de
varios carcinomas basocelulares. Consulta para
valoracién de lesién pigmentada plantar izquierda
de tiempo de evolucion indefinido.

Exploracion fisica

Lesién pigmentada asimétrica, bicroma, no
palpable ni ulcerada de 15 x 4 mm en planta de
pie izquierdo (fig. 1). No adenopatias locorregio-
nales a la palpacion.

Pruebas complementarias

A la dermatoscopia se trataba de una lesion
melanocitaria con patrén fibrilar junto con una
mancha de pigmento excéntrica y areas de hipo-
pigmentacion (fig. 1). Biopsia escisional con resul-
tado histolégico de proliferacién de melanocitos
atipicos en disposicion lineal, siguiendo la unién
dermoepidérmica, con abundante componente
inflamatorio y signos de regresion, no se observo
ulceracioén, invasiéon vascular, invasion perineural
ni asociacion con nevus melanocitico, nivel | de
Clark, méargenes libres (fig. 2).

Lesion melanocitica acral

Autores: Teresa Fernandez Morano, Laura Padilla Espafia,
Carlos Hernandez Ibafiez

Centro: Hospital Costa del Sol, Marbella

Diagnastico

Melanoma in situ.

Tratamiento

Ampliaciéon quirdgica con 5 mm de margen y
reconstruccion con injerto de piel total.

Evolucion

Tras 5 afos libre de enfermedad, se objetivd
lesién nodular sobre el injerto con resultado his-
tolégico de melanoma infiltrante, indice de Bres-
low 2,17 mm, nivel IV Clark, ulcerado. Se realizé
ampliacién y biopsia selectiva del ganglio centi-
nela con resultado positivo inguinal izquierda,
practicandose linfadenectomia sin evidencia de
neoplasia y tratamiento adyuvante con interferén.

Comentario

El melanoma lentiginoso acral (MLA) es la
forma mas frecuente de melanoma entre la pobla-
Cidn no caucasiana. Los patrones dermoscopicos
tradicionalmente asociados a benignidad en lesio-
nes melanociticas acrales son el patron paralelo
del surco, el patron en celosia, el patron globular,
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Figura 1

Arriba a la izquierda lesién pigmentada
plantar, a la derecha lesién melanocitaria con
patrén fibrilar junto con una mancha de pigmento
excéntrica y dreas de hipopigmentacion.

el patron homogéneo, el patrén reticulado acral,
el patron de transicion y el patrén no tipico. El
patron fibrilar también ha sido tradicionalmente
asociado a benignidad. En cambio, los patro-
nes clasicamente asociados a malignidad son el
patron paralelo de la cresta y la pigmentacion irre-
gular difusa.

El patron fibrilar esta constituido por numero-
sas lineas de pigmento muy finas que atraviesan
de forma oblicua los dermatoglifos. Se ha encon-

™y

Figura 2 Proliferacién de melanocitos atipicos
en disposicién lineal, siguiendo la unién
dermoepidérmica, con abundante componente
inflamatorio y signos de regresién.

trado entre el 6,2 y el 24% de los nevus melano-
citicos compuestos y junturales acrales segun las
series. Debemos destacar que es un patrén que
se encuentra con relativa frecuencia asociado a
melanoma.

Como conclusidon debemos recordar que los
melanomas acrales pueden presentar de forma
aislada o junto a otros hallazgos dermoscopicos
un patrén fibrilar, que no debe considerarse en
todos los casos sinénimo de benignidad.



Tumoracion genital
asintomatica de larga evolucion

Autores: Alicia Lapresta Lazaro, Fabienne Robuschi Lestouquet,

Janet Cristina Cardona Alzate, Maria Elena Gatica Ortega

Centro: Hospital Virgen de la Salud, Toledo

Anamnesis

Presentamos una mujer de 25 afios que consul-
taba por una lesién asintomatica de crecimiento
progresivo en darea genital de aproximadamente
2 afos de evolucién. Como antecedentes perso-
nales referia inmunodeficiencia combinada IgM,
linfoma centroblastico a los 6 afios de edad tra-
tado con quimioterapia y trasplante alogénico de
médula 6sea, amenorrea y osteoporosis secunda-
ria.

Exploracion fisica

En el labio mayor izquierdo y en menor pro-
porcién en el labio contralateral, se apreciaba una
lesidon excrecente de 4 x 2 cm, de color rosado,
superficie irregular, de consistencia blanda, no
infiltrada (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Se realizdé una biopsia que mostraba vasos lin-
faticos dilatados en dermis papilar que se exten-
dian hacia la dermis reticular (fig. 2). La epidermis
presentaba hiperqueratosis y acantosis. Se solicitd
una resonancia magnética que mostraba que la
lesién estaba confinada a la region genital sin
afectar a 6rganos internos.

Diagnastico

Linfangioma circunscrito vulvar.

Evolucion y tratamiento

Se realizé vaporizacién de las zonas mas excrecen-
tes mediante laser CO,, consiguiendo una discreta
reduccion del tamano.

Comentario

El linfangioma circunscrito es una malforma-
ciéon superficial de los vasos linfaticos que afecta
a la piel y al tejido celular subcutaneo. Supone
el 4% de todas las lesiones vasculares, aunque
representa el 25% de los tumores vasculares de
la infancia. Méas del 90% se diagnostica antes
de los 2 afios de edad, aunque hay casos diag-
nosticados durante la adolescencia o en etapas
posteriores. Clinicamente se trata de pequefas
vesiculas que progresivamente aumentan en
numero y extensién. En ocasiones, pueden san-
grar o exudar liquido seroso por ruptura de las
vesiculas. Las localizaciones mas tipicas son la
raiz de las extremidades, tronco, axilas y cavidad
oral (lengua). La localizacion genital es excepcio-
nal. Histolégicamente se trata de vasos linfaticos
dilatados en dermis papilar que pueden exten-
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Lesién tumoral exofitica rosada en labio
mayor izquierdo y polo anterior de labio mayor
derecho.

Figura 1

derse a la dermis reticular e incluso a capas mas
profundas. Debe realizarse resonancia magnética
para determinar la extension y profundidad. Las
principales complicaciones son la infeccién por
Staphylococcus aureus secundaria a la ruptura
de vesiculas y en el caso de las localizadas en
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Figura 2 Vasos linfaticos dilatados en dermis
papilar, hematoxilina-eosina.

piernas el desarrollo de linfedema. La degene-
racion maligna es excepcional. Estas lesiones
deben extirparse si son sintomaticas y la localiza-
cion lo permite. Otras opciones terapedticas son
la escleroterapia, la crioterapia, los laseres ablati-
vos o el OK-432.

1 Garzon MC, Huang JT, Enjolras O, Frieden ). Vascular malformations: Part I. J Am Acad Dermatol. 2007 Mar;56(3):353-70.
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3 Peachey RD, Lim CC, Whimster IW. Lymphangioma of skin. A review of 65 cases. Br J Dermatol 1970; 83: 519-527
4 Rautio R, Keski-Nisula L, Laranne J, Laasonen E. Treatment of lymphangiomas with OK-432 (Picibanil).Cardiovasc Inter-

vent Radiol 2003; 26: 31-36



Tumoracion de crecimiento
lento en vestibulo nasal

Autores: Adrian Ballano Ruiz, Mdnica Lorente Luna,

Adriana Juanes Viedma

Supervisor: Esther Jiménez Blazquez

Centro: Hospital Universitario de Guadalajara

Anamnesis

Paciente varén de 40 afnos sin antecedentes per-
sonales de interés que acude a consultas de Der-
matologia por lesion nodular en vestibulo nasal de
meses de evolucion y crecimiento lento, asintoma-
tico. No se realizaron tratamientos previos.

Exploracion fisica

Se aprecia tumoracion de 7 mm de diametro,
rosada, con umbilicacion central, de bordes bien
definidos y consistencia firme. Se observa la pre-
sencia de pelos vellosos blancos que emergen
desde el infundibulo central (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Ante la sospecha de un tumor anexial se realizd
una biopsia por escision. El estudio anatomopa-
tolégico demostrd un foliculo piloso central muy
dilatado con abundante queratina, y del cual pro-
truyen en sentido radial foliculos vellosos relativa-
mente bien desarrollados (fig. 2).

Diagnadstico

Tricofoliculoma.

Tratamiento

Extirpacion simple.

Discusion

El tricofoliculoma es un hamartoma complejo
anexial de origen folicular, cuya evolucién es
generalmente crénica y asintomatica. Dentro de
estos tumores ocupa el segundo o tercer lugar,
representando el 22% de los mismos. Afecta a
cualquier grupo de edad y no existe predileccion
por sexo. Clinicamente se manifiesta como una
papula o nédulo, firme, umbilicada, del color de la
piel. Suele observarse un poro dilatado en su cen-
tro, del que emerge un ramillete de pelos vellosos,
a lo que se ha denominado signo de Pinkus. Las
localizaciones mas frecuentes son la cara, el cuero
cabelludo y el tronco, apareciendo sobre todo
en la nariz y las mejillas. Se han descrito casos
en el canal auditivo externo, los parpados y en
genitales. Los hallazgos histolégicos demuestran
un espacio quistico central con cornificacion de
tipo infundibular, del que parten foliculos vellosos
secundarios que pueden tener pequefios vellos. Es
una entidad poco frecuente que plantea el diag-
nostico diferencial con otros tumores anexiales de
diferenciacion folicular, y también con carcinomas
basocelulares o nevus intradérmicos. El interés
de este caso radica en la presencia del signo de
Pinkus. Dicho signo no es un hallazgo constante
pero muy caracteristico, que orienta facilmente el
diagnéstico.
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Figura 1 Lesién papular del color de la piel con los
clasico pelos vellosos que emergen del poro central.

Figura 2 Imagen histopatolégica de la lesion, que
demuestra la presencia del foliculo central dilatado
con abundante queratina y foliculos secundarios
radiales relativamente bien diferenciados.



Prurito vulvar en nina de 8 anos

Autores: Maria Concepcién Montis Palos, Lucia Sanchez Martinez,
Sofia Goula Fernandez

Supervisor: Izaskun Trébol Urra

Centro: Hospital Santiago Apdstol, Vitoria-Gasteiz

Anamnesis

Nifia de 8 afnos procedente de Colombia, con
antecedentes de pubertad precoz en tratamiento
con triptorelina, que consulté por unas lesiones
localizadas en la regién vulvar, pruriginosas, de
10 meses de evolucion.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se apreciaban en labios
mayores multiples lesiones papulosas, normocolo-
readas de 1-2 mm de didmetro (fig. 1). No presen-
taba lesiones en otras partes del cuerpo.

Pruebas complementarias

Se realiz6 una biopsia en sacabocados de una
de las lesiones. El estudio histolégico de la misma
(fig. 2) mostré pequenas estructuras ductales con
luz central y doble revestimiento epitelial. Algunos
ductos presentaban un espolén de células epite-
liales dando una imagen en renacuajo y el CEA
mostrd positividad intraepitelial.

Diagnastico

Siringomas vulvares.

Tratamiento y evolucion

Se instaur6 tratamiento con corticoides topicos
obteniéndose un control del prurito aunque las
lesiones persistieron.

Discusion

Los siringomas son tumores anexiales benignos
derivados del acrosiringio ecrino que suelen apa-
recer en el &rea periorbitaria. Su localizacién vul-
var es infrecuente y se presenta en mujeres jove-
nes después de la pubertad, siendo excepcionales
en la edad pediatrica. Descritos por Carneiro en
19711, su etiologia es desconocida, pero se cree
gue tanto los cambios de temperatura como los
hormonales? podrian estar implicados, puesto que
algunas mujeres refieren empeoramiento de los
sintomas en verano y durante la menstruacion y
el embarazo. También se han descrito casos fami-
liares3.

Clinicamente se manifiestan como papulas de
1-2 mm de didmetro amarillentas o normocolo-
readas dispuestas de forma simétrica en los labios
mayores, acompafandose o no de siringomas en
otras localizaciones. Estas lesiones pueden ser asin-
tomaticas o bien producir prurito intenso y dolor.

Histolégicamente se presentan como peque-
fos conductos tapizados por dos hileras de células
epiteliales inmersos en un estroma fibroso. Algu-
nos ductos tienen un espoldn de células epiteliales
en forma de coma que les confiere un aspecto de
renacuajo caracteristico. Dentro de los ductos se
observa un material amorfo.

El diagndstico diferencial deberé realizarse fun-
damentalmente con quistes epidérmicos, esteato-
cistomas multiples, condilomas, enfermedad de
Fox-Fordyce y con el liquen simple crénico, especial-
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Figura 1

Mudltiples lesiones papulosas,
normocoloreadas de 1-2 mm de didmetro en labios
mayores.

mente en aquellos casos resistentes al tratamiento
con corticoides tépicos y antihistaminicos, ya que el
prurito intenso y el rascado pueden provocar placas
liguenificadas que enmascaren los siringomas.

Existen multiples tratamientos descritos como
la cirugia, crioterapia, electrocirugia, laser CO,,
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Figura 2 Pequenas estructuras ductales con luz
central y doble revestimiento epitelial. Algunos
ductos presentaban un espoldn de células epiteliales
dando una imagen en renacuajo

atropina topica, tretinoina tépica, corticoides tépi-
cos y antihistaminicos con repuestas variables.

Aungue los siringomas vulvares son poco fre-
cuentes, es probable que estén infradiagnostica-
dos y deberian tenerse en cuenta en el diagnds-
tico diferencial del prurito vulvar.

1 Carneiro SJ, Gardner HL, Knox JM. Syringoma of the vulva. Arch Dermatol 1971;103:494-496.
2 Garman M, Metry D. Vulvar syringomas in a 9-year-old child with review of the literature. Pediatr Dermatol 2006;23:369-

372.

3 Huang Y, Chuang Y, Kuo T, Yang L, Hong H. Vulvar syringoma: a clinicopathologic and inmunohistologic study of
18 patients and results of treatment. J Am Acad Dermatol 2003;48:375-9.



Papulas eruptivas

Autores: Marta Mendieta Eckert, 1zaskun Ocerin Guerra,
Ramoén Adridn de Quintana Sancho

Supervisor: Jesus Gardeazabal Garcia

Centro: Hospital Universitario de Cruces, Baracaldo

Anamnesis

Varén de 41 anos que consulta por erupcion
asintomatica de mas de 20 afios de evolucion.
Entre sus antecedentes destacan alergia a peni-
cilina y tetraciclinas y una hermana con erupcién
polimorfa luminica. El cuadro consiste en papulas
dispersas por tronco y extremidades superiores
gue han aumentado en tamafo y nimero desde
su aparicion. Ha recibido tratamiento previo con
corticoide tépico sin mejoria. Niega prurito, afec-
tacion sistémica u otra sintomatologia asociada.

Exploracion fisica

A la exploracion se aprecian multiples papulas
marronaceas, de entre 1y 3 mm de didmetro,
de superficie lisa y consistencia firme, dispersas
principalmente por tronco y caras internas de las
extremidades superiores (fig. 1). No se observan
lesiones en mucosa oral. El signo de Darier es
negativo.

Exploraciones complementarias

Se realiza biopsia para hematoxilina-eosina en
la que se evidencian unas formaciones tubula-
res, algunas quisticas y otras en forma de coma,
inmersas en un estroma fibroso. Los tubulos se
encuentran revestidos por epitelio cubico o plano,
en ocasiones basaloide, dispuesto en una o dos

hileras. Las luces contienen material amorfo eosi-
ndfilo (fig. 2).

El estudio se completa con una analitica con
bioquimica, hematimetria, coagulacion y triptasa
dentro de la normalidad.

Diagndstico

Siringomas eruptivos.

Tratamiento y evolucion

Se informa al paciente de la benignidad del
cuadro. Ante la ausencia de tratamientos eficaces
y de sintomatologia, se decide de forma conjunta
actitud expectante y seguimiento del paciente. En
las revisiones posteriores el paciente ha perma-
necido estable con prurito ocasional sin precisar
tratamiento.

Comentario

Los siringomas eruptivos derivan del ducto de
las glandulas ecrinas'. Clasicamente se han consi-
derado tumores anexiales benignos, sin embargo
algunos autores los consideran una respuesta
hiperplasica a una reaccién inflamatoria. Por ello,
Reguena y cols.? proponen el término de derma-
titis siringomatosa. Otras hipotesis son la autoin-
mune3, influencia hormonal y origen hamartoma-
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Figura 1a Papulas marronaceas milimétricas
dispersas por tronco y extremidades superiores.
Figura 1b  Mayor detalle de las lesiones.

1050, entre otros?. Generalmente se inician en la
infancia, aunque se han descrito casos de inicio
tardio. Las lesiones individuales no difieren de los
siringomas localizados aunque si su presentacion
y localizaciéon. Cursan en brotes, algunos en rela-
cién a estimulos caldricos, afectando principal-
mente a térax anterior y extremidades superiores®.

El diagnoéstico se debe sospechar ante una
dermatosis papular (diagnéstico diferencial con
liguen plano, urticaria pigmentosa, etc.) pero la
confirmacién requiere de estudio histolégico. En
él se observa una imagen muy caracteristica lla-
mada “cola de renacuajo” consistente en una
proliferacion epitelial tubular de células planas
dispuestas en dos hileras rodeada de estroma
fibroso en dermis reticular'. Existen multiples tra-
tamientos (tricloroacético?, retinoides, crioterapia,
etc.) pero con respuestas poco satisfactorias’. En
general el motivo de indicaciéon es estético, en
estos pacientes los mejores resultados se obtienen
con laser CO,**.
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Figura 2a HE x40. Formaciones tubulares inmersas
en estroma fibroso.

Figura 2b HE x200. Formaciones en forma

de coma revestidas por epitelio cibico o plano.
Material amorfo eosinéfilo en las luces.
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Placas eritematodescamativas
en zonas fotoexpuestas de
2 anos de evolucion

Autores: Maria del Mar Pestana Eliche, Patricia Contreras Ferrer,
Nayra Patricia Merino de Paz, Marta Garcia Bustinduy

Centro: Hospital Universitario de Canarias

Anamnesis

Varén de 79 afios, en control por nuestro ser-
vicio por lesiones faciales y en zona del escote de
2 anos de evolucion, que habian sido diagnosti-
cadas como queratosis actinicas. En el transcurso
de este tiempo habia recibido tratamiento con
crioterapia en varias ocasiones y utilizaba habi-
tualmente fotoproteccion, con mala respuesta cli-
nica. No referia alergias medicamentosas y como
antecedentes personales destacaba una diabetes
mellitus tipo 2, hipertensién arterial, hipertriglice-
ridemia, infeccién por el virus de la hepatitis C,
multiples carcinomas basocelulares tratados con
anterioridad. No se habfan realizado cambios en
la medicacion recientemente.

Exploracion fisica

Se observaron placas redondeadas, bien delimi-
tadas, eritematosas, vitroborrables, con descama-
cion fina en superficie, ligeramente infiltradas, que
oscilaban entre los 2 y los 6 cm de didmetro mayor.
Las lesiones se encontraban distribuidas en zona
frontal, dorsonasal, mejillas y zona preesternal. El
pabelldn auricular izquierdo se hallaba tumefacto e
infiltrado, mostrando una superficie eritematosa y
una ligera descamacion (fig. 1). Ante los hallazgos
descritos se realizé un diagndstico provisional de
lupus eritematoso cutaneo (LEC) y se procedié a la
realizacién de una biopsia cutdnea mediante punch
y de una analitica general.

Exploraciones complementarias

El estudio anatomopatolégico de la lesiéon mos-
tro la presencia de una lesion tumoral confinada a
la regién dermoepidérmica compuesta por linfoci-
tos T que mostraba un evidente epidermotropismo
y microabscesos de Pautrier. Se trataba de linfocitos
T atipicos, con nucleo cerebriforme rodeados de un
halo claro perinuclear (fig. 2a). La inmunohistoqui-
mia reveld una subpoblacién formada mayoritaria-
mente por linfocitos T CD4 (fig. 2b), asi como un
elevado indice de proliferacién celular mediante
determinacion del antigeno Ki-67. Destacaba asi-
mismo la presencia de un intenso dafo solar cré-
nico (fig. 2a). El hemograma, perfil hepatico, perfil
lipidico y el estudio inmunolégico mostraron valo-
res dentro de la normalidad.

Diagnastico

Con el diagnéstico clinicopatolégico de mico-
sis fungoide en fase de placa se realizé el estudio
de extension. Las pruebas de imagen (tomografia
axial computerizada y radiografia de térax), asf
como el estudio de sangre periférica, no mostra-
ron datos de afectacién sistémica. Se llegé al diag-
noéstico de micosis fungoide, estadio la.

Tratamiento

Dada la localizacién de las lesiones, expuestas
asiduamente a la radiacion ultravioleta, se opt6
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Figura 1 Pabell6n auricular izquierdo que muestra
un aspecto infiltrado en su préctica totalidad con
una superficie eritematodescamativa.

por el tratamiento con corticoides tépicos con
control periédico.

Comentario

La micosis fungoide es el tipo de linfoma cutdneo
mas frecuente. Se trata de una neoplasia de células
T de bajo grado que clinicamente suele presentarse
en forma de placas en zonas no fotoexpuestas, prin-
cipalmente en la zona baja del térax y en las nalgas,
constituyendo la fototerapia un tratamiento para
esta entidad. Por otra parte, el LEC suele localizarse
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Figura 2a Denso infiltrado inflamatorio con
linfocitos T atipicos y elastosis correspondiente
a dafo solar cronico.

Figura 2b Linfocitos T CD4+.

en lugares fotoexpuestos y empeorar con la expo-
sicion solar. La micosis fungoide puede enmascarar
multitud de entidades cutaneas, retrasando el diag-
nostico de ésta. Sin embargo, sélo existe un caso
descrito que plantee dificultades diagnésticas clini-
cas e histoldgicas entre ambos cuadros. En nuestro
caso, las caracteristicas sugestivas de LEC fueron la
aparicion de lesiones compatibles en zonas fotoex-
puestas y el tiempo de evolucion. Se trata de una
presentaciéon inusual de una enfermedad, a cuya
variable expresion clinica se suma la presencia de
lesiones discoides en zonas fotoexpuetas.
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cabelludo

Masa tumoral en cuero

Autores: Rocio Munoz Martinez, Alba Santamarina Albertos,

Ana Julia Garcia Malinis

Supervisor: Alberto Miranda Romero

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valladolid

Anamnesis

Varén de 79 afios, sin alergias medicamentosas
conocidas, con los siguientes antecedentes per-
sonales: hipertrofia benigna de préstata, incon-
tinencia de esfuerzo y carcinoma basocelular en
region retroauricular. En tratamiento habitual con
terazosina, dutasterida, solifenacina, cinitaprida,
omeprazol y paracetamol.

El paciente habifa acudido a la consulta de
Dermatologia en marzo de 2010 por una placa
infiltrada en brazo. Se realiz6 una biopsia de la
lesion con diagndstico de linfoma de células gran-
des B. Se derivé al paciente a Hematologia, donde
realizaron un TAC toracoabdominal sin evidencia
de adenopatias y estudio medular sin infiltracion,
descartandose afectacién extracutanea, y reco-
mendaron tratamiento con radioterapia, que el
paciente no realizd, perdiendo el seguimiento en
nuestras consultas.

Recibimos nuevamente una interconsulta del
Servicio de Hematologia del mismo paciente en
noviembre de 2010 por presentar una lesién tumo-
ral ulcerada en cuero cabelludo de 3 meses de evo-
lucién y multiples adenopatias. No refiere fiebre,
sintomas B, ni ninguna otra clinica asociada.

Exploracion fisica

A la exploracion, se observa en region parieto-
occipital una lesion tumoral de 10 cm de didmetro,

eritematosa, infiltrada, de limites mal definidos,
con alguna costra serohemorrégica en superficie
y con ulceracién central (fig. 1a). Ademas presen-
taba adenopatias pre y retroauriculares, submaxi-
lar, submandibular izquierda, cervical posterior,
axilares y en cara anterior de brazo derecho, de
entre 1y 3 cm de didmetro (fig. 1b).

Exploraciones complementarias

Se realizé una biopsia de la lesion del cuero
cabelludo donde se aprecia una proliferacion neo-
plasica, difusa, de estirpe linfoide, de bordes mal
definidos, con caracter preferente subepidérmico,
que contactan con el borde de la muestra, cons-
tituida por células grandes de tipo inmunoblas-
tico, con nucleo ovoideo, elevado indice mitotico,
nucléolo evidente y escaso citoplasma, escasos
centroblastos, asi como algunos linfocitos. Mar-
cada positividad frente a CD20, CD79a, CD5,
Bcl-2, escasas células positivas frente a CD3, Bcl6,
siendo negativas frente a CD15, CD30, MUMT,
ciclina D1, CD10. No parece que exista expresion
monoclonal de cadenas ligeras. Todo ello com-
patible con linfoma difuso de grandes células B,
variante inmunoblastica (fig. 2a).

En el estudio analitico realizado destacan: leu-
cocitos 10.440/ml (con férmula: células linfoides
37%, segmentados 37%, linfocitos 18%, mono-
citos 7%, eosinéfilos 0%, basofilos 1%). Plaque-
tas 88.000/ml, VSG 36, uratos 8,5, triglicéridos
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Figura 1a Lesion tumoral en regién parieto-
occipital.

Figura 1b  Adenopatia en cara anterior de brazo
izquierdo.

193, GOT 116, GPT 65, GGT 109, LDH 3133,
ferritina 840, transferrina 144, B2 microglobulina
4,2, PCR 64, proteinograma con distribuciéon nor-
mal, dimero-D 2.860 y resto de la coagulacion sin
alteraciones.

Serologia para VIH, VHA, VHB, VHC, CMV, VEB
y toxoplasma negativas.

Inmunologia: cuantificacion de inmunoglobuli-
nas IgM 19,4 mg/dl, resto normal. Autoanticuer-
pos y ANA negativos.

Se realizd de nuevo un TAC toracoabdominal,
gue informa como sin cambios respecto al previo.

La nueva biopsia de médula 6sea muestra infil-

tracion por proceso linfoproliferativo de células
grandes B (fig. 2b).

Figura 2a Infiltrado linfocitario difuso (HE x10).
Figura 2b Células tumorales en sangre periférica
(HE x40).

En la citometria de flujo se observa un 4,72%
de células tumorales CD19+, CD22+, CD20+,
KAPPA+, CD5+, CD10-, BCL2+-. Ademas se
observa un 0,52% de linfocitos B pequefos nor-
males policlonales y un 6% de linfocitos T. El feno-
tipo de las células tumorales fue concordante con
linfoma no-Hodgkin B. La biologia molecular fue
positiva para Bcl-2 t(14, 18) y el resultado citoge-
nético fue de 46 XY.

Cultivo del exudado de la lesién: positivo para
Staphylococcus aureus.

Diagnadstico

Con los hallazgos descritos se diagnosticéd
al paciente de linfoma no-Hodgkin de célula



Seccion. Tumores

grande B estadio IVa (con afectacion cutdnea y
medular).

Tratamiento y evolucion

Durante el ingreso se inicia tratamiento con
CHOP (ciclofosfamida, hidroxildaunorrubicina
—doxorrubicina-, Oncovin® —vincristina—, predni-
sona/prednisolona) sin complicaciones importan-
tes. Se pauta tratamiento con linezolid por creci-
miento en el cultivo del exudado de la lesién en
cuero cabelludo de un S. aureus. Posteriormente
y tras cinco ciclos de tratamiento quimioterapico
el paciente vuelve a ingresar por progresion de
la enfermedad y termina falleciendo en abril de
2011 por coma metabdlico.

Comentario

Los linfomas primarios cutaneos de células B
(LCPCB) se consideran como una categoria dis-
tintiva de los linfomas primarios cutaneos y se
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reconocen subtipos caracteristicos dentro de ellos
(linfoma de células B de la zona marginal, linfoma
de células B centrofolicular, linfoma B difuso de
células grandes, linfoma de células grandes B
intravascular y plasmocitoma). En la clasificacion
de la OMS/EORTC, se considera los LCPCB como
una categoria establecida dentro de los linfomas
extranodales. Estos linfomas son considerados
como linfomas de células B primarios de la piel
si no existen manifestaciones extracutaneas en el
momento del diagnéstico inicial, a pesar de que
se encuentren en un estadio avanzado de su desa-
rrollo. La marcada expresion para CD20, CD79a,
CD22 y Bcl-2, y la negatividad para CD30y CD10
junto con la ausencia de epidermotropismo en el
estudio histoldgico hace asumir la estirpe B de las
células proliferantes. Los linfomas primarios cuta-
neos difusos de células grandes B son poco fre-
cuentes y en la mayor parte de los casos se suelen
localizar en la pierna (tipo pierna).Tienen un curso
agresivo y por ello el tratamiento debe ser desde
el principio con quimioterapia sistémica.

1 Willemze R, Jaffe ES, Burg G, Cerroni L, Berti E, Swerdlow SH, et al. WHO-EORTC classification for cutaneous lymphomas.

Blood. 2005;105:3768-85.

2 Cerroni L.Lymphoproliferative lesions of the skin. J Clin Pathol 2006; 59:813-826.
3 Pedraz J, Delgado Y, Ballestero M, Fraga J, Garcia-Diez A, Fernandez-Herrera J. Linfoma cutaneo de células grandes B de

las piernas. Actas Dermosifiliogr 2005;96(4):237-40

4 Cerroni L, Wiesner T. Cutaneous Lymphomas: from Morphology to Chip Technology. Actas Dermosifiliogr. 2009;100:

Supl. 1:3-17.

5 Kempf W, Sander CA. Classification of cutaneous lymphomas- an update. Histopathology .2010.:56:57-70.



Lesion nodular en pierna

Autores: Priscila Giavedoni, Alicia Barreiro Capurro,
Eugenia Hernandez Ruiz

Supervisor: Maria Teresa Estrach Panella

Centro: Hospital Clinic de Barcelona

Anamnesis

Mujer de 70 afos, sin alergias medicamento-
sas. Antecedentes de hipotiroidismo y dislipemia,
en tratamiento con levotiroxina y simvastatina.
Consulté por una lesion de 18 meses de evo-
lucién localizada en la pierna derecha, inicial-
mente maculosa, que aumentd progresivamente
de tamano hasta formar un nédulo eritematoso
doloroso al roce. Negaba la existencia de trauma-
tismos, picaduras de insectos o manipulacion en
el area de la lesion.

Exploracion fisica

En regién pretibial derecha lesion nodular eri-
tematosa de 12 mm y 7 mm de elevacién cen-
tral, de consistencia blanda al tacto no adherida
a planos profundos, dolorosa a la papacion. A la
dermatoscopia se observaba eritema uniforme y
telangiectasias finas.

Exploraciones complementarias

Analitica: hemograma, bioquimica general,
pruebas de coagulacion y perfil hepatico no mos-
traron alteraciones. Se realizd extirpacion quirur-
gica del tumor. En el estudio histopatolégico se
objetivd una lesion tumoral que afectaba dermis
reticular e hipodermis, respetando dermis papi-
lar y epidermis constituida por un infiltrado de

células fusiformes, citoplasma eosinéfilo y nucleo
vesiculoso, con intenso pleomorfismo. Numerosas
mitosis. El estudio inmunohistoquimico demostrd
expresion de actina de musculo liso y desmina de
forma difusa e intensa en las células neoplasicas El
indice proliferativo Ki-67 fue del 25%.

Diagndstico

Leiomiosarcoma. Margenes de reseccion in-
completos.

Tratamiento y evolucion

En el estudio de extension mediante tomo-
grafia computarizada toracoabdominal no se
observaron adenopatias patoldgicas ni lesiones
sugestivas de metastasis viscerales. Se realizé
exéresis completa del tumor con ampliacién de
3 ¢m de margenes, llegando en profundidad
hasta fascia muscular. La paciente sigue contro-
les ambulatorios sin que hasta el momento haya
presentado recidiva locorregional ni evidencia de
metastasis.

Comentario

El leiomiosarcoma es un tumor maligno infre-
cuente. Se describen dos tipos: cutdneo, que
deriva del musculo erector del pelo o del musculo
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Lesion nodular eritematosa.

Figura 1
Dermatoscopia (ver recuadro): eritema uniforme con
telangiectasias finas.

dartos de la piel de los genitales, y subcuténeo,
que deriva de la pared del musculo liso de las arte-
riolas y venas. La edad de presentacion es entre
los 40 y 60 afios. Es dos veces mas frecuente en
hombres. El 70% se localiza en extremidades infe-
riores?. La etiologia es desconocida?®. La forma de
presentacion mas frecuente es como nédulo soli-
tario doloroso'®. Histoldgicamente se observan
en dermis fasciculos mal delimitados de células
fusiformes de nucleos ovales e hipercromaticos y
cromatina granular grosera®. La inmunohistoqui-
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Figura 2 Infiltracion tumoral que abarca toda

la dermis, con zona de Grenz respetada, compuesta
por células fusiformes con nucleos ovales y
pleomdérficos. Se observan abundantes figuras

de mitosis.

mica muestra coexpresion de vimentina, desmina
y actina®. Los leiomiosarcomas cutaneos recidivan
localmente entre un 14-50% y es excepcional que
den metastasis; los subcutaneos pueden recidivar
localmente en méas de un 50% y dar metastasis a
distancia®3. El tratamiento de eleccién es la exé-
resis amplia. La radioterapia adyuvante se realiza
en tumores de alto grado y los que tienen mas de
5 cm de didmetro con sospecha de limites quirdr-
gicos insuficientes. No existe evidencia de que la
guimioterapia sea efectiva.

1 Bernardos Garcia L, Cabrero Gémez F, Larrad Jimenez A, et al. Leiomiosarcoma primario cutaneo. Cir Esp 2000;68:258-

260.

2 Torres T, Oliveira A, Sanches M, Selores M. Superficial cutaneous leiomyosarcoma of the face: Report of three cases. The

Journal of Dermatology. 2011;38:373-376.

3 Fons ME, Bachhuber T, Plaza JA. Cutaneous leiomyosarcoma originating in a symplastic pilar leiomyoma: a rare occu-
rrence and potential diagnostic pitfall. L Cutan Pathol 2011;38:49-53.

4 Carvalho J, Dafydd T, Lucas D. Cluster analysis of immunohistochemical markers in leiomyosarcoma delineates specific
anatomic and gender subgroups. Cancer 2009;115:4186-4195.

5 Agale S, Grover S, Zode R, et al. Primary cutaneous leiomyosarcoma. Indian J Dermatol. 2011;56:728-730.



Tumoracion poplitea
en un neonato

Autores: David Cremades Lloria, Maria Garcia Baldovi,

José Oifnero Sanchez, Julia Miralles Botella

Centro: Hospital Universitario San Juan de Alicante

Anamnesis

Neonato varén de 7 dias, nacido a término
mediante cesarea transcurrida sin incidencias, que
presenta una tumoracién eritematovioladcea en
hueco popliteo izquierdo. La familia desconocia
su presencia al nacimiento, y lo apreciaron a las
24 h de vida.

Exploracion fisica

Tumoracion eritematoviolacea bien delimitada
parcialmente necrosada, de consistencia dura,
no adherida a planos profundos, de aproxima-
damente 1,5 cm de didmetro, localizada en cara
lateral de hueco popliteo izquierdo (fig. 1). La
exploracion del resto de la superficie cutdnea no
reveld otras lesiones.

Exploraciones complementarias

Se realizé biopsia cutdnea en sacabocados de
la lesion. En el estudio histopatolégico, se observd
una proliferacién dermohipodérmica de células
histiocitarias, de nucleos arriionados y citoplasma
amplio eosindfilo, acompafados de linfocitos y
abundantes eosindfilos (fig. 2).

El resultado de la inmunohistoquimia fue CD1a
+, proteina S100 +, CD4 +, CD68 +/-, CD45 +/-y
sobreexpresién de p53 del 80%. Se realizd tin-
cion con cadherina E para intentar establecer si
las células neoplasicas mostraban homing (loca-

lizacién cutanea), que resultd negativa. Morfolo-
gica y fenotipicamente correspondia a una forma
neonatal de histiocitosis de células de Langerhans.

Las analiticas sanguinea y de orina fueron nor-
males, y las radiografias de térax, créneo y huesos
largos no mostraron alteraciones.

Tratamiento

Debido a la alta probabilidad de regresion
espontanea en los casos de histiocitosis congé-
nita, se decidid actitud expectante, realizando
controles periédicos del paciente.

Evolucion

Tras 6 semanas de seguimiento la lesion
regresé de forma espontdnea dejando una cica-
triz hiperpigmentada residual. En los controles
posteriores no se aprecié recidiva ni aparicion de
nuevas lesiones.

Diagnastico

Histiocitosis de células de Langerhans congé-
nita autorresolutiva (Hashimoto-Pritzker variedad
solitaria).

Comentario

Las histiocitosis de células de Langerhans (HCL)
son un grupo de enfermedades originadas por
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Tumoracién de centro necrético
en hueco popliteo.

Figura 1

la proliferacion clonal de estas células, con posi-
tividad para S100 y CD1a. Existen cuatro for-
mas clasicas: granuloma eosinéfilo, enfermedad
Hand-Schuller-Christian, enfermedad Letterer-
Siwe y HCL congénita autorresolutiva (enferme-
dad Hashimoto-Pritzker). Esta ultima es poco
habitual y se caracteriza por péapulas o nédulos
multiples, de color marrén rojizo, presentes al
nacimiento o periodo neonatal que tienden a
regresar de forma espontanea durante el primer
ano de vida. La presentacion como lesion Unica es
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Figura 2 Proliferacion de células histiocitarias,
acompanadas de linfocitos y abundantes eosindfilos.

infrecuente, aunque su incidencia real puede estar
infraestimada debido a la falta de reconocimiento
clinico y a su autorresolucion.

La presencia de un nédulo solitario con necrosis
central, el buen estado general y la falta de afec-
tacién mucosa o sistémica, sugieren el diagnostico
de la forma autoinvolutiva. No existen datos clini-
cos ni anatomopatolédgicos que ayuden a predecir
el comportamiento de las lesiones, sin embargo, la
expresion de cadherina E podria ser un indicador de
buen pronéstico y de enfermedad limitada a piel.

1 Battistella M, Fraitag S, Teillac DH, Brousse N, Prost Y, Bodemer C. Neonatal and early infantile cutaneous Langerhans cell
Histiocytosis. Comparison of Self-regressive and Non-Self-regressive forms. Arch Dermatology 2011; 146(2); 149-156
2 Elguezabal A, et al. Histiocitosis congénita autolimitada (Hashimoto-Pritzer) de presentacion solitaria. Actas Dermosifi-

liogr. 2011

3 Zwerdling T, Konia T, Silverstein M. Congenital, single system, single site, Langerhans cell Histiocytosis: a new case, obser-
vations from the literature, and management considerations. Pediatric Dermatology 2009; 26(1): 121-126
4 Larralde M, Abad ME, Gomar B. Histiocitosis de células de Langerhans en menores de un afio. Arch Argent Pediatr 2008;

106(3); 269-272

5 Kapur P, Erickson C, Rakheja D, Carder KR, Hoang MP. Congenital selfhealing reticulohistiocytosis (Hashimoto-Pritzker
disease): Ten-year experience at Dallas Children’s Medical Center. J} Am Acad Dermatol. 2007;56(2); 290-294

6 Kupeli S, Varan A, Ayvaz M, Ruacan S, Buyukpamukcu M. Congenital solid thigh mass: a report of nonself healing form
of Langerhans cell Histiocytosis. J Pediatr Hematol Oncol 2010; 32; 312-314.



cabelludo

Placa esclerotica en cuero

Autores: Laura Francés Rodriguez, Jaime Guijarro Lorca, Maria

del Carmen Leiva Salinas, Marfa de la Paloma Arribas Granados

Centro: Hospital General Universitario de Alicante

Anamnesis

Varén de 86 afos con antecedentes de diabe-
tes mellitus, insuficiencia renal crénica y valvulo-
patia mitral con insuficiencia cardiaca secundaria.
En seguimiento por Dermatologia desde 2008 por
multiples queratosis actinicas faciales y en cuero
cabelludo tratadas con crioterapia e imiquimod,
asi como varios carcinomas basocelulares que fue-
ron extirpados. En junio de 2010 el paciente pre-
senta una nueva lesién en cuero cabelludo.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se objetivaba una lesion
Unica asintomatica de unos 4 x 3 cm en el cuero
cabelludo consistente en una placa blanquecina
de consistencia firme y aspecto esclerético con
telangiectasias en su centro (fig. 1).

Pruebas complementarias

Se extirpd quirdrgicamente la lesiéon y en el
estudio histologico se evidenciaba ocupaciéon de
todo el espesor de la dermis por fasciculos de
células fusiformes con alto indice de proliferacién
y marcada fibrosis intersticial con colagenizacion.
Se detectd infiltracion tumoral perineural y peri-
vascular. Las tinciones de inmunohistoquimica
mostraron positividad intensa y homogénea a
S-100. Los margenes quirtrgicos se informaron
como libres de tumor (fig. 2).

En analitica sanguinea se observaban datos
de insuficiencia renal, anemia y trombopenia sin
cambios con respecto a los valores basales que
presentaba previamente el paciente. Las determi-
naciones de LDH y proteina S-100 resultaron den-
tro de la normalidad.

Se solicit¢ estudio de extension con ecografia
ganglionar cervical y axilar, en la que no se eviden-
ciaron hallazgos patolégicos.

Diagnastico

Melanoma maligno amelanético desmoplasico
de 6 mm de espesor de Breslow y nivel V de Clark,
estadio llb.

Tratamiento

En Noviembre de 2010 se realizd extirpacion
quirdrgica de la lesién con margenes amplios e
injerto cutaneo. Posteriormente se ha realizado
seguimiento periddico sin otros tratamientos co-
adyuvantes.

Evolucion

Después de un ano y 4 meses de seguimiento
postquirdrgico, el paciente se encuentra comple-
tamente asintomatico y no han aparecido nuevos
signos de recidiva tumoral.
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Figura 1 Placa de aspecto cicatricial en zona
central de cuero cabelludo, acompafiada de
telangiectasias ocasionales y centro eritematoso.

Discusion

El melanoma desmoplasico es una variante his-
tolégica poco frecuente de melanoma. Se presenta
habitualmente a partir de los 60 afos, y es mas
prevalente en el sexo masculino. Clinicamente se
presenta como una papula, placa o ndédulo indu-
rados principalmente en regiones con dafo solar
crénico, con localizacion mas frecuente en cabeza
y cuello, y siendo en la mayoria de las ocasiones
amelanotico. Debido a sus caracteristicas clinicas,
el diagnéstico diferencial con otras lesiones puede
ser dificil, y su diagndstico por tanto suele ser tar-
dio. Histolégicamente se caracteriza por la presen-
cia de abundantes células fusiformes (melanocitos

Bibliografia

= ]
b oY

Figura 2 Se observan células fusiformes con
grados variables de atipia, agrupadas en fasciculos
gue ocupan toda la dermis con marcada fibrosis
intersticial y colagenizacién.

neoplasicos) englobados en un estroma fibroso,
con frecuente neurotropismo. En el estudio
inmunohistoquimico el melanoma desmoplasico
muestra positividad intensa y homogénea para la
proteina S-100. El tratamiento de eleccién es la
extirpaciéon quirtrgica, pero los margenes dptimos
todavia no han sido establecidos. Se recomienda
seguimiento estrecho postquirdrgico. En cuanto a
su evolucién y prondstico, se caracteriza por una
alta tasa de recurrencia local (hasta el 40% de los
casos cuando el espesor de Breslow > 4 mm), baja
incidencia de metastasis linfaticas locales (7,1%)
pero alta tasa de metastasis sistémicas, sobre todo
pulmonares (30%).

1 M.B. Lens, J.A. Newton Bishop, A.P. Boon. Desmoplastic malignant melanoma: a systematic review. Br J Dermatol. 2005

Apr 152 (4): 673-8.

2 Phillip H. McKee, Eduardo Calonje, Scott R. Granter. Pathology of the skin. Third Edition. Elsevier 2005.



Lesiones comedonianas
y placas de alopecia en cara
y extremidades

Autores: Salma Machan, Federico G. Feltes Guzman, Ursula
Pielasinski Rodriguez, Luis Requena Caballero

Centro: Fundacion Jiménez Diaz, Madrid

Anamnesis

Varén de 55 afios sin alergias medicamento-
sas conocidas ni antecedentes médico-quirlrgicos
de interés que consultaba en Dermatologia por
lesiones cutdneas y areas de alopecia en regiones
malares y extremidades de tres afios de evolucién.
Las lesiones eran asintomaticas y no se acompa-
fiaban de otros sintomas sistémicos.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica, presentaba en la
region malar izquierda un area alopécica sobre un
fondo eritematoso con algunas teleangiectasias
en superficie, que se extendian hasta el cuello. En
la hemicara derecha los hallazgos eran similares
pero llamaba la atencién en la regién preauricu-
lar derecha la agrupacion de comedones abier-
tos y cerrados (fig.1a y 1b). En las extremidades
observamos extensas dreas de alopecia que afec-
taban a casi la totalidad del dorso del antebrazo
derecho (fig. 1c). En las extremidades inferiores,
ademas de las placas alopécicas destacaban de
nuevo los comedones, sobre todo en la cara pos-
terior del muslo derecho (fig. 1d). Por dltimo, pre-
sentaba papulas queratésicas foliculares en las
regiones pretibiales. No se palpaban adenopatias
ni esplenomegalias.

Exploraciones complementarias

La analitica sanguinea con hemograma y bio-
guimica fue normal y el estudio de autoinmuni-
dad fue negativo. Se tomaron dos biopsias, una
de la cara posterior del muslo derecho y otra de
la regién preauricular derecha. El estudio histo-
patolégico mostrd la presencia de un infiltrado
moderado linfocitario alrededor y dentro del epi-
telio folicular de los foliculos pilosos y los comedo-
nes. El infiltrado estaba constituido por linfocitos
pequenos pleomorficos con nucleo cerebriforme
que invadian el epitelio folicular respetando la
epidermis, es decir, se observaba foliculotropismo
sin epidermotropismo. Algunas dreas mostraban
depositos de mucina alrededor de los folicu-
los, pero no en el epitelio folicular, es decir, no
observamos mucinosis folicular. El estudio inmu-
nohistoquimico mostrd positividad de las células
foliculotropas con CD2, CD3, CD4 y CD5. En
cambio, se observaba escaso numero de CD8 y
CD7 (fig. 2). Se realizé estudio de reordenamiento
genético mediante PCR en ambas muestras y se
obtuvo monoclonalidad para TCRy (receptor de
células T). Se realiz6 una radiografia de torax
gue fue normal. La ecografia abdominal mostré
una lesion focal hepatica sugestiva de angioma
que se confirmé mediante resonancia magné-
tica abdominal. El frotis de sangre periférica no
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Figura 1 Caracteristicas clinicas. 1a  Comedones abiertos y cerrados en la regién preauricular derecha.
1b  Area de alopecia en la regién de la barba. 1c  Cara posterior del antebrazo derecho con alopecia
y papulas queratosicas foliculares. 1d  Cara posterior del muslo derecho en la que se observa alopecia y
lesiones comedonianas.

Figura 2 Caracteristicas histopatolégicas e inmunohistoquimicas. Infiltrado perifolicular e intrafolicular
de linfocitos atipicos pequefios. El estudio inmunohistoquimico demostré positividad para CD3 y CD4, con

pérdida de CD7 y CD8.
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mostré células atipicas y el inmunofenotipo en
sangre periférica mostrd unas proporciones de las
poblaciones linfocitarias dentro de la normalidad,
numero de linfocitos totales normal con linfocitos
By T maduros.

Diagnastico

Micosis fungoide comedoniana.

Tratamiento

Se inicié tratamiento con tres sesiones sema-
nales de PUVA (0,5 mg/kg de metoxaleno 2 horas
antes de la exposicién a UVA) y acitretino a dosis
de 10 mg diarios. Al cabo de un mes se subio la
dosis de acitretino a 25 mg diarios por la buena
tolerancia.

Evolucion

Tras 7 meses de seguimiento el paciente conti-
nua con fototerapia asociada a retinoides con una

Bibliografia

—

remision casi total. Las areas alopécicas se han
repoblado y sélo persisten algunas lesiones come-
donianas en la regién malar derecha.

Comentario

La micosis fungoide (MF) comedoniana es una
subvariante de MF foliculotropa que se caracteriza
clinicamente por la pluralidad de manifestaciones
en forma de pdapulas foliculares y placas, alopecia,
comedones, quistes e incluso afectaciéon ungueal.
La presentacion en forma de comedones es rara y
debe sospecharse si aparecen en areas no sebo-
rreicas. Histopatolégicamente destaca el foliculo-
tropismo sin epidermotropismo y la asociacién o
no a mucinosis folicular. Actualmente se discute
si la mucinosis folicular es MF o si es un patron
histopatoloégico que puede desarrollar en ocasio-
nes MF, pero puede ser un proceso inflamatorio
en alopecia mucinosa, lupus eritematoso, etc.
También es un tema de controversia si esta forma
de MF tiene realmente peor pronéstico que la MF
clasica, tal como se ha considerado clasicamente.

Garcfa Muret MP, Catala Gonzalo A. Micosis fungoide foliculotropa: Revision basada en casos. Piel. 2011; 26; 8: 378-390

2 Lehman JS, Cook-Norris RH, Weed BR, Weenig RH, Gibson LE, Weaver AL, Pittelkow MR. Folliculotropic Mycosis Fungoi-
des: Single-Center Study and Systematic Review. Arch Dermatol. 2010;146:607-613.
3 Cerroni L. Pilotropic mycosis fungoides: a clinopathologic variant of mycosis fungoides yet to be completely understood.

Arch Dermatol. 2010;146:662-4.

4 Gerami P, Rosen S, Kuzel T, Boone SL, Guitart J. Folliculotropic mycosis fungoides. An aggressive variant of cutaneous

T-cell ymphoma. Arch Dermatol. 2008;144:738-46.

5 Van Doorn R, Scheffer E, Willemze R. Follicular mycosis fungoides, a distinct disease entity with or without associated
follicular mucinosis. A clinicopathologic and follow-up study of 51 patients. Arch Dermatol. 2002;138:191-198.



de 7 meses

Lesion nodular en lactante

Autores: Ramén Adridn de Quintana Sancho, Valentin de Benito

Rica, Marta Mendieta Eckert, Maria Rosario Gonzalez Hermosa

Centro: Hospital Universitario de Cruces, Baracaldo

Anamnesis

Paciente lactante de 7 meses que acude a la
consulta remitido desde su centro de Atencion
Primaria por una lesién cutanea localizada en el
segundo dedo del pie derecho. Los padres refieren
que dicha lesion aparecié espontaneamente a los
4 meses y que desde entonces ha ido creciendo
progresivamente. Ha recibido tratamientos con
liquido antiverrugas y antibiético topico y comen-
tan que desde entonces la lesion ha adquirido un
tono mas eritematoso. El paciente se encuentra
asintomatico.

Como antecedentes personales destacan: in-
duccion del parto mediante cesarea a las 40 se-
manas por no progresion del mismo, hiperbilirru-
binemia de inicio precoz que precisd fototerapia
durante 48 horas con buena evolucién, mioclo-
nias benignas del sueno y asfixia perinatal leve.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se observa, en el dorso
y la cara lateral del segundo dedo del pie derecho,
una lesion nodular eritematosa de 10 x 8 mm de
didmetro y 3 mm de grosor, de superficie brillante,
bordes bien definidos y consistencia elastica (fig. 1).

Pruebas complementarias

Se llevé a cabo una biopsia punch de 3 mm de
la lesion, objetivandose en el estudio microscépico

un revestimiento epitelial en superficie y una pro-
liferacién fibroblastica en dermis. Los fibroblastos
presentaban cuerpos de inclusion redondeados
eosindfilos, proximos al nucleo, algunos rodea-
dos de un fino halo blanco (fig. 2). La presencia
de esta inclusion es muy caracteristica y resultd
de gran relevancia para alcanzar un diagndstico.

Diagnadstico

Fibromatosis digital infantil.

Tratamiento y evolucion

Dado que se trata de un proceso con tendencia
a la regresion espontanea y alta tendencia a la reci-
diva tras escision quirlrgica, se decidié mantener
una actitud expectante. Se informé a los padres
del diagndstico y actualmente se realiza un segui-
miento regular del paciente en nuestra consulta.

Discusion

La fibromatosis digital infantil o fibromatosis
por cuerpos de inclusiéon fue descrita como tal por
Reye en 1965'. Se trata de un proceso prolifera-
tivo benigno de fibroblastos y miofibroblastos con
una importante tendencia a la recurrencia, pero
sin capacidad metastasica. Aparece generalmente
durante los 3 primeros afios de vida y pueden ser
congénitos; no obstante existen casos descritos
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Figura1 Lesién nodular normocoloreada en cara
externa del segundo dedo del pie derecho.

en adolescentes y adultos?. Cursa como uno o
mas nddulos bien circunscritos de 1 0 2 cm de dia-
metro, de piel normocoloreada o rojiza, superficie
brillante, de consistencia blanda, que se localizan
principalmente en la parte dorsal y distal de las
falanges de manos y pies>.

El aspecto mas distintivo de esta entidad, que
permite su diagndstico diferencial con otras fibro-
matosis, es la presencia en el citoplasma de los
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Figura 2 Se evidencian cuerpos de inclusion
eosindfilos perinucleares (hematoxilina-eosina x400).

miofibroblastos de cuerpos de inclusién redon-
deados eosinofilicos, de posicion paranuclear3#.

Aungue se ha preconizado el tratamiento
quirdrgico como de elecciéon, se ha comprobado
su tendencia a la involucién espontanea®. Por lo
tanto, es importante saber reconocer esta entidad
con el fin de evitar un acto quirdrgico innecesario
salvo que aparezca repercusion funcional en las
extremidades afectadas.

1 Reye RDK. Recurring digital fibrous tumors of childhood. Arch Pathol 1965; 80:228.
2 Plusjé LG, Bastiaens M, Chang A, Hogendoorn PC. Infantile-type digital fibromatosis tumor in an adult. Br J Dermatol

2000;143:1107-8.

3 Romero Rojas N. Fibroma digital infantil: presentacion de un caso. An Fac Med. 2011;72(1):85-7.

4 Requena Caballero C, Requena Caballero L. Histopatologia de las fibromatosis infantiles. Piel 2002;17(7):323-9.

5 Niamba P, Léauté-Labreze C, Boralevi F, Lepreaux S, Chamaillard M, Vergnes P, et al. Further documentation of sponta-
neous regression of infantile digital fibromatosis. Pediatr Dermatol 2007;24:280-4.



Maculas hipopigmentadas
en un nino de 11 anos

Autores: Oriol Yélamos Pena

Supervisor: Marfa Pilar Garcia Muret

Centro: Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona

Anamnesis

Nifio de 11 afios de piel oscura, fototipo IV, sin
antecedentes patolégicos de interés. Presentaba
lesiones minimamente pruriginosas generalizadas
por todo el tegumento de 4 afios de evolucion,
que fueron aumentado en nimero. No referia mal
estado general, ni sudoracién nocturna ni otra
sintomatologfa acompafante.

Exploracion fisica

Presentaba maculas ligeramente eritematosas
y descamativas, no infiltradas al tacto, difusas por
toda la superficie corporal de predominio en bra-
zos, nalgas y piernas (fig. 1). Con el tiempo las
lesiones evolucionaron a maculas hipopigmenta-
das asintomaticas que aumentaron en ndmero.
No se palpaban adenopatias ni visceromegalias.

Exploraciones complementarias

Se solicitaron analiticas sanguineas que mos-
traron leucocitos 6,40 x 10%L, B-2-microglobulina
1,19 mg/L, LDH 254 U/Ly 7% de células de Sézary
circulantes.

Se practicd una biopsia cutdnea que mostro
una proliferacion clonal atipica de linfocitos dis-

288

puestos en fila india, asi como cierto grado de
degeneracion liguenoide y algun foco de exocito-
sis (fig. 2). Las tinciones inmunohistoquimicas fue-
ron positivas para CD4 y CD8. No se pudo realizar
estudio de clonalidad.

Diagnostico

Micosis fungoide hipopigmentada (MFH).

Tratamiento

Inicialmente se inici6 tratamiento con helio-
terapia asociada a acetato de triamcinolona al
0,1%, con poca respuesta, por lo que se cambié
a propionato de clobetasol 0,05%. Dada la escasa
respuesta se intensifico el tratamiento con PUVA
bafio.

Evolucion

El paciente mostré buena tolerancia al trata-
miento con fototerapia con desaparicién com-
pleta de las lesiones cutdneas y normalizacién
de los parametros analiticos. Actualmente sigue
controles, estando de momento en remision com-
pleta desde el punto de vista clinico y analitico,
con un seguimiento evolutivo de 6 meses.
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Figura 1

Maéculas hipopigmentadas no infiltradas
en brazos, piernas y nalgas.

Comentario

La micosis fungoide (MF) en los nifos es una
enfermedad rara, aunque es el linfoma cutaneo
méas frecuente. La variante hipopigmentada es
una forma altamente representada en pacientes
pediatricos (12-24% segun las series), sobre todo
de piel oscura o asiticos. La edad de debut es
alrededor de los 9 afos, aunque el diagnéstico se
demora unos 4 afios por la confusion con la piti-
riasis alba, el vitiligo o el liguen escleroso. Ademas
se caracteriza por una excelente respuesta al tra-
tamiento con PUVA.
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Figura 2 Linfocitos dispuestos en fila india con
discreto epidermotropismo. Ligera degeneracion
liquenoide de la capa basal y edema dérmico.

La presencia de células de Sézary en estos enfer-
mos es dificil de interpretar. La progresion de la
MF a un sindrome de Sézary, la transformacion a
un linfoma T de células grandes o el sindrome de
Sézary primario de debut en la infancia han sido
descritos de forma excepcional. Segun las clasifica-
ciones mas recientes de la MF, el paciente presen-
tado corresponderia a un estadio Ib (T2ZNOMOB1),
indicando a priori un buen pronéstico. Los datos
descritos en la literatura concerniendo el pronds-
tico de la MF en los niflos son contradictorios y
solamente un seguimiento continuo y estrecho nos
daré la respuesta a esta cuestion.

1 Fink-Puches R, Chott A, Ardigd M, et al. The spectrum of cutaneous lymphomas in patients less than 20 years of age.

Pediatr Dermatol. 2004 Sep-Oct;21(5):525-33.

2 Nanda A, AlSaleh QA, Al-Ajmi H, et al. Mycosis fungoides in Arab children and adolescents: a report of 36 patients from

Kuwait. Pediatr Dermatol. 2010 NovDec;27(6):607-13.

3 Olsen EA, Whittaker S, Kim YH, et al. Clinical end points and response criteria in mycosis fungoides and Sézary syndrome:
a consensus statement of the International Society for Cutaneous Lymphomas, the United States Cutaneous Lymphoma
Consortium, and the Cutaneous Lymphoma Task Force of the European Organisation for Research and Treatment of

Cancer. J Clin Oncol. 2011 Jun 20;29(18):2598-607

4 Wain EM, Orchard GE, Whittaker SJ, et al. Outcome in 34 patients with juvenile-onset mycosis fungoides: a clinical,
immunophenotypic, and molecular study. Cancer. 2003 Nov 15;98(10):2282-90.



Tumoracion dolorosa
en la muneca izquierda con
una evolucion inesperada

Autores: Virginia Sanz Motilva, Maria Castellanos Gonzalez,
Jimena Sanz Bueno, Antonio Martorell Calatayud

Centro: Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

Anamnesis

Varén de 4 afos, sin antecedentes personales y/o
familiares de interés, acude a su pediatra por una
lesion en la extremidad superior izquierda ocasional-
mente dolorosa de aspecto traumaético. El paciente
es derivado a un traumatélogo pediatrico, que des-
carta patologia articular subyacente. Ante la falta de
diagndstico, se remite el caso al Servicio de Derma-
tologia. El nifio presentaba una tumoracion congé-
nita ocasionalmente dolorosa de crecimiento lento
y progresivo localizada en la mufeca izquierda.

Exploracion fisica

La exploracion fisica revel6 la existencia de
una tumoracién nodular mal delimitada de 5 cm
de didmetro mayor cubierta en su superficie por
numerosas y prominentes telangiectasias. La lesiéon
mostraba un aumento de la temperatura a la pal-
pacién, en comparacion con la piel sana (fig. 1a).

Pruebas complementarias

Se realizé una analitica general, que no mostré
hallazgos relevantes. El estudio ecografico eviden-
Cio la presencia de una tumoracion sélida mal deli-
mitada con un discreto componente vascular aso-
ciado. El analisis histolégico reveld una epidermis
indemne y multiples canales vasculares dilatados
de pared fina en la dermis y el tejido celular sub-
cutaneo. A mayor detalle se observé una hiper-
plasia de las glandulas ecrinas acompafiadas por

focos de capilares vasculares en la dermis reticular
media (fig. 2ay 2b).

Diagnadstico

Hamartoma angiomatoso ecrino en muneca
izquierda.

Tratamiento y evolucion

Dada la benignidad del cuadro, se decidi¢ la rea-
lizacién de un seguimiento periédico y la programa-
cion de la exéresis de la misma en la adolescencia.
No obstante, un afo tras el establecimiento del diag-
nostico, la lesién mostré un comportamiento autoin-
volutivo, resolviéndose en su totalidad (fig. 1b).

Comentario

El hamartoma angiomatoso ecrino consituye
una rara malformacion benigna caracterizada por
un aumento en el numero de elementos ecrinos y
vasculares dérmicos'?.

Aproximadamente el 50% de los casos son
congénitos y suelen presentarse como lesiones
solitarias. No obstante, se han descrito formas
multiples hasta en el 26% de los casos. La locali-
zacion mas habitual son los miembros inferiores,
especialmente en regiones distales®4.

Clinicamente esta entidad muestra una pre-

sentacion heterogénea como un nédulo, placa o
mas raramente papula del color de la piel, rosado,
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Figura 1a Tumoraciéon de 5 cm de didmetro en la mufieca izquierda.
Figura 1b  Resolucién de la tumoraciéon tras un afio de seguimiento.

Figura 2a

Imagen panordmica de la lesién, con una epidermis indemne y mdltiples canales vasculares

dilatados de pared fina en la dermis y el tejido celular subcutaneo (hematoxilina-eosina, x40).
Figura 2b Hiperplasia de las glandulas ecrinas acompanadas por focos de capilares vasculares en la dermis

reticular media. (hematoxilina-eosina, x100).

rojizo, azulado, amarillo, pardusco o incluso colo-
res intermedios de los mencionados. La lesién
suele mostrar pequenas telangiectasias ramifi-
cadas superficiales, acompafnadas puntualmente
por una discreta hipertricosis'* .

Esta lesion es habitualmente asintomatica,
pero en ocasiones es dolorosa debido a la infiltra-
cion de pequefos nervios. Alguna tumoraciéon ha
mostrado hiperhidrosis en relacién a la hiperplasia
del componente ecrino de la misma“.

Bibliografia

El diagndstico diferencial incluye el nevus
ecrino, las malformaciones vasculares y angiomas,
el hamartoma de musculo liso y el tumor glé-
mico™4.

La extirpacion de la lesion es curativa pero
debe reservarse a casos sintomaticos, de tamano
considerable y/o cosméticamente notables®. La
regresion espontanea de la lesion que se produjo
en nuestro caso es excepcional, dada la escasa
literatura publicada al respecto?.

1 Larralde M, Bazzolo E, Boggio P, Abad ME, Santos-Munos A. Eccrineangiomatous hamartoma: Report of five congenital

cases. Pediatr Dermatol 2009; 26: 316-9.

2 Pelle MT, Pride HB, Tyler WB. Eccrine angiomatous hamartoma. J Am Acad Dermatol 2002; 35: 429-35.
3 Batalla A, Roson E, Florez A, Troncoso A, de la Torre C. Eccrine angiomatous hamartoma: a report of 2 cases. Actas

dermisifiliogr 2011; 102: 289-92.

4 Tay YK, Sim CS. Eccrine angiomatous hamartoma associated with spontaneous regression. Pediatr dermatol 2006; 23: 516-7.



Tumoracion exofitica occipital
en mujer de 50 anos

Autores: Patricia Contreras-Ferrer, Nayra Patricia Merino de Paz,

Rosalba Sdnchez Gonzélez

Centro: Hospital Universitario de Canarias

Anamnesis

Mujer de 50 afos, con antecedentes persona-
les de retraso mental y trastorno de la conducta,
gue acude a las consultas externas de Dermatolo-
gia para la valoracién de una lesién localizada en
cuero cabelludo de afios de evolucion.

Exploracion fisica

A la exploraciéon se observa una tumoracion
exofitica Unica, ovalada, normocoloreada, de
4,5 cm en sentido craneocaudal por 4 cm en sen-
tido transversal, de consistencia elastica, locali-
zada en linea media, a nivel occipital (fig. 1).

Exploraciones complementarias

Dada la localizacion de la lesiéon en linea media
y ante la posibilidad de comunicaciéon intracra-
neal, se decide realizar una resonancia magné-
tica craneal. Finalmente se descarta componente
profundo de la lesion, no evidenciandose afecta-
cion de la calota craneal ni comunicaciéon con
las estructuras craneales (fig. 2).

Ante la sospecha clinica de quiste triquilemal
se decide realizar biopsia cutdnea. Durante el pro-
cedimiento, el quiste evacué espontaneamente el
contenido.

Diagnastico

El estudio histolégico confirmé el diagnéstico
de quiste triquilemal describiendo la presencia
de tejido de granulacién con focos de reaccion
granulomatosa (cristales de colesterol, calcio) y
pared-contenido de lesidn quistica (material eosi-
néfilo compacto con calcificacion distrofica sobre
epitelio de tipo escamoso sin capa granulosa).

Tratamiento

A pesar de que el quiste eliminé completa-
mente su contenido tras la realizacion de la biop-
sia cutanea, la lesion recidivd integramente tras
una semana. Por este motivo se decide exéresis
completa del quiste y de su capsula.

Evolucion

Tras 6 meses de seguimiento, la paciente se
encuentra completamente asintomatica.

Comentario

El quiste triquilemal representa el segundo
quiste en frecuencia, presentando una inciden-
cia cuatro o cinco veces menor que el quiste epi-
dérmico. Suele desarrollarse en la quinta o sexta
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Lesion tumoral exofitica de 4,5 x 4 cm,
localizada en regién occipital.

Figura 1

década de la vida y la mayoria se localizan en el
cuero cabelludo. Pueden heredarse con caracter
autosémico dominante. Desde un punto de vista
histolégico estd constituido por un epitelio esca-
moso estratificado que imita al de la vaina radicular
externa a nivel del istmo o del segmento inferior del
foliculo piloso en catagen. El contenido se corres-
ponde a queratina compacta que puede llegar a
calcificar. Clinicamente se suele presentar como
un Unico nédulo lobulado, de mayor consistencia
que los quistes epidermoides y sin poro central. A

Figura 2

Imagen de la RM craneal: no se
observa comunicacién con estructuras cerebrales,
evidenciandose que el quiste se localiza en tejido
subcutaneo.

la palpaciéon presentan una consistencia firme y
son moviles. Pueden adquirir un gran tamafo, lle-
gando a ulcerarse en su evolucién. En estos casos
serd necesario realizar diagnéstico diferencial con
el carcinoma epidermoide. El tratamiento debe de
ser quirdrgico en caso de que provoque sintomato-
logia en el paciente. Existen diversas modalidades
de extirpacion, pudiendo realizarse por incision o
excision simple, pero siempre asegurandose de que
la pared del quiste es extraida completamente, con
la finalidad de evitar recidivas.



Nino de 3 anos con lesion
quistica en el pene

Autores: Maria del Carmen Leiva Salinas, Laura Francés Rodriguez,

Pilar Soro Martinez, Isabel Betlloch Mas

Centro: Hospital General Universitario de Alicante

Anamnesis

Varén de 3 afos, sin antecedentes médico-qui-
rurgicos de interés, que acudié a nuestra consulta
remitido por su pediatra por presentar desde hace
un ano una lesién de aspecto quistico en el pene.

Exploracion fisica

Presentaba en la zona medial del tercio distal
de la cara ventral del pene un nédulo de 2 x 1 cm
color piel normal, algo trasltcido, de consistencia
blanda, no adherido a planos profundos y total-
mente asintomatico (fig. 1).

El diagnostico diferencial incluyé hidrocistoma
apocrino, quiste del rafe medio, quiste dermoide
y quiste epidérmico.

Se efectud una extirpacion quirdrgica y durante
la intervencién se comprob6 que el nédulo conte-
nfa en su interior un material mucoide y que no
tenia una capsula bien delimitada.

Pruebas complementarias

El estudio anatomopatoldgico reveld la exis-
tencia de espacios quisticos irregulares revestidos
por un epitelio simple cilindrico pseudoestratifi-
cado. No se observo secrecion por decapitacion ni
estructuras ciliadas o glandulares (fig. 2).

Diagnadstico

Quiste del rafe medio del pene.

Tratamiento y evolucion

Tras la extirpacion quirdrgica, la lesiéon no ha
recidivado.

Comentario

Los quistes del rafe medio fueron descritos por
primera vez por Mermert en 1895'. Se considera
una patologia poco frecuente caracterizada por
lesiones nodulares quisticas, solitarias o multiples??,
localizadas en el rafe medio que se extiende desde
el extremo distal del pene hasta el margen anal.
La zona més afectada es la distal del pene en las
proximidades del prepucio®. Se trata de una disem-
brioplasia, por lo que los quistes estan presentes
desde el nacimiento pero en muchos casos no se
hacen evidentes hasta la edad adulta tras inflama-
cién, infeccién o aumento de tamafio.

Los hallazgos anatomopatolégicos compren-
den estructuras quisticas intradérmicas uni o
multicamerales cuyo revestimiento puede ser de
varios tipos*® incluyendo el epitelio cilindrico o
cubico pseudoestratificado o monoestratificado,
el epitelio de tipo transicional, el epitelio epider-
moide y las formas mixtas.
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Figura 1 Lesién nodular, de aspecto quistico,
localizada en la zona del rafe medio penoescrotal.

Los quistes tienden a persistir indefinidamente
y una vez extirpados no suelen recidivar. La mayo-
ria de los autores consideran que el tratamiento
de primera eleccion es la cirugia mediante escision
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Figura 2 Dermis con vasos congestivos propios de
la localizacion anatémica y espacio quistico tapizado
por epitelio cilindrico pseudoestratificado (tincion:
hematoxilina-eosina x40).

simple y cierre directo, aunque otros, al tratase
de un proceso benigno, abogan por una actitud
expectante.

1 Mermert P. Congenital cysts of the genitoperineal raphe. Rev Chir 1895; 15:382-435

2 Lucas Krauel, Xavier Tarrado, Luis Garcia-Aparicio, Javier Lerena, Mariona Sufiol,Joan Rodd, Josep Maria Rib6. Median
Raphe Cysts of the Perineum in Children. Urology 2008, 71: 830-831.

3 Chang Ook Park, MD, Eun Young Chun, MD, Ju Hee Lee, PhD. Median raphe cyst on the scrotum and the perineum. J

Am Acad Dermatol. 2006 Nov;55(5 Suppl):S114

4 Nagore E, Sanchez-Motilla JM, Febrer MI, Aliaga A. Median raphe cyst of the penis: a report of five cases. Pediatr Derma-

tol 1988; 15 (3): 191-193

5 Ortiz Reina S, Isaac A, Garcia Lozano J, Alcaraz Reverte JP, Santamarfa Fernandez O. 2006. Actas hispanoamericanas de
Patologia. Quistes del rafe medio del pene. http:/conganat.cs.urjc.es/index.php/conganat/article/viewFile/330/408



Macula hiperpigmentada en
borde libre de parpado inferior

Autores: Gonzalo Nieto Gonzalez, Francisco Ledn Garrigosa,

José Maria Mir Bonafé, Luis Carlos Sdez Martin

Supervisor: Maria Teresa Alonso San Pablo

Centro: Hospital Clinico Universitario de Salamanca

Anamnesis

Presentamos a un paciente de 78 afos, sin
alergias medicamentosas conocidas, sano y sin
antecedentes médicos de interés. Acudié a la con-
sulta de Dermatologia por presentar una lesion
hiperpigmentada de aproximadamente un afio
de evolucién en parpado inferior izquierdo, asin-
tomatica y que no relacionaba con ningun factor
desencadenante.

Exploracion fisica

A la exploracion presentaba una macula hiper-
pigmentada, de tonalidades marrones y negras,
situada a lo largo del centro del borde libre del
parpado inferior izquierdo, de aproximadamente
7 mm de longitud por 3 mm de anchura, de bor-
des irregulares y limites imprecisos (fig. 1a). Con
dermatoscopia se podia apreciar un patron pig-
mentado atipico, con zonas de pigmento oscuro,
abigarrado en la periferia de manera parcheada y
de distribucion irregular, recordando a un patréon
reticular grueso, ademas, en la zona inferior de la
lesién se puede observar una zona velada blan-
guecina, que hacia la zona medial se vuelve de
tonalidad azul-gris (fig. 1b y 1c), presentando
dicha lesién al menos cinco tonalidades (marrén,
negra, blanca, gris y azul). No se palpaban ade-
nopatias.

Pruebas complementarias

Se realizd una biopsia incisional incluyendo
todos los limites visibles de la lesién, cuyo resul-
tado fue: melanoma maligno de extension super-
ficial en fase de crecimiento radial, no ulcerado,
epitelioide, hipomelandético, sin signos de regre-
sion, de 0,3 mm de espesor de Breslow, nivel Il
de Clark. Inflamacién crénica moderada. Indice
micético bajo. Asimismo se realizaron pruebas de
imagen mediante tomografia axial computerizada
de cabeza y cuello que resultaron normales.

Diagnadstico

Melanoma de extensién superficial (estadio cli-
nico la).

Evolucion y tratamiento

El paciente fue sometido a una reextirpacion
para la escision completa de la lesién y la amplia-
cion de los margenes. La operacion quirdrgica se
realizé bajo anestesia general, la ampliacion de los
margenes fue de 7 mm, incluyendo todo el espe-
sor del parpado, generando un defecto superior
al 50% del parpado original (fig. 2a). Para recons-
trucciéon se optd por un colgajo en dos tiempos.
La lamela o ld&mina posterior de parpado inferior
se reconstruyé mediante el labrado de un colgajo
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Figura 1a Macula hiperpigmentada en borde

libre de parpado inferior izquierdo. 1b  Imagen
dermatoscopica. 1c  Detalle de la imagen
dermatoscopica, nétese la zona inferior gris,
con tonos azulados-negros hacia la zona medial.

tarsoconjuntival (colgajo de Hughes) del parpado
superior (fig. 2b y 2¢), para el anclado (fig. 2d)
del colgajo se utilizd sutura reabsorbible de 6-0
(Vicryl®). En la figura 2¢, podemos observar un
detalle de la desinsercion distal del musculo de
Mdller, para evitar la traccion superior del col-
gajo. La lamela o ldmina anterior del parpado se
reconstruyé mediante un colgajo de avance (“en
bandera”) de la parte adyacente inferior miocuta-
nea del parpado inferior (fig. 2e), para la sutura
del colgajo se usd seda de 6-0, ademas de un
monofilamento no absorbible (Prolene®) de 5-0
para el alineamiento y unién del nuevo borde libre
con el colgajo tarsoconjuntival (fig. 2f). Las sutu-
ras se retiraron en 10 dias y la apertura (segundo
tiempo) del colgajo se realiz6 a las 3 semanas, esta
vez con anestesia local. No hubo complicaciones,
siendo la evolucion excelente, después de 6 meses
(fig. 29).

Discusion

Los tumores malignos de parpado representan
del 3% al 5% de todos los tumores de cabeza y
cuello, de ellos, el 90-95% son carcinomas baso-
celulares, en torno al 3-4% son carcinomas epi-
dermoides o carcinomas de las glandulas sebaceas
y el 1% restante lo ocupan los melanomas vy las
metastasis. La forma mas habitual de melanoma
en esta localizacién es la de lentigo maligno mela-
noma. Dentro de esta peculiar localizacion, el par-
pado inferior es la zona que mas frecuentemente

Figura 2a Defecto tras la ampliacion de margenes,
incluyendo el espesor completo del parpado.

2b  Eversion del parpado superior y labrado

del colgajo tarsoconjuntival. 2c  Detalle de la
desinsercién del musculo de Mdller. 2d  Anclado
del colgajo tarsoconjuntival en el defecto.

2e Labrado del colgajo de avance en “bandera”
para la reconstruccién de la ldmina anterior.

2f Resultado postoperatorio a las 48 horas.

2g Resultado 6 meses después.

presenta tumores, en parte, relacionado con la
mayor incidencia de radiacion solar que recibe.

Si se opta por la opcién terapéutica quirtrgica,
como en nuestro caso, ha de tenerse en cuenta
gue en esta localizacion, al igual que en otras del
entorno de la cara, no estan estandarizados los
margenes de ampliacion, encontrandonos gran-
des diferencias y actitudes en la bibliografia, que
en general oscila entre los 4 y los 10 mm. La ciru-
gia de Mohs clasica no se recomienda, por las difi-
cultades diagndsticas de los melanocitos en cortes
por congelacién, aunqgue si se puede optar por un
Mohs modificado (diferido para poder realizar téc-
nicas inmunihistoquimicas).

Uno de los mejores métodos procedimentales
a la hora de elegir la reconstruccién adecuada del
parpado inferior, tras defectos de espesor com-
pleto, es la que tiene en cuenta el porcentaje
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del parpado que representa el defecto. De modo
que defectos inferiores al 25% del parpado sue-
len requerir “cierres directos” pentagonales; los
defectos de entre un 25% y un 50% pueden
necesitar la liberacién, mediante una cantolisis
lateral, de parte de la tension palpebral, antes de
un cierre pentagonal, o la necesidad de un col-
gajo de avance lateral (desde la sien) con canto-
lisis (Tenzel); mientras que los defectos superiores
al 50% (fig. 2a) requeriran reconstrucciones mas
complejas, entre las que se encuentra el colgajo
gue hemos realizado en este caso, que consta de
la combinacion de dos colgajos independientes,
para la reconstruccion de las dos ldaminas del par-
pado, anterior (orbicular y piel) y posterior (con-
juntiva y tarso), denominado colgajo tarsoconjun-
tival o colgajo de Hughes. Si bien es cierto que

Bibliografia

estos porcentajes son orientativos y estan sujetos
a otras variables individuales, como la edad o la
laxitud de los tejidos.

La reconstruccion (en el colgajo de Hughes)
de la ldmina anterior se puede realizar mediante
un injerto o mediante un colgajo local, como ha
sido nuestro caso. La gran ventaja de este colgajo,
con respecto a otros extrapalpebrales, con o sin
injerto cartilaginoso, es la ausencia casi total de
cicatrices, y la posibilidad de una reconstruccién
anatomica y funcional muy préxima a la original
(fig. 2g). Las dificultades, y a la vez las desventa-
jas, de este tipo de colgajos radican en la comple-
jidad técnica, la necesidad de dos tiempos quirlr-
gicos y la posibilidad de afectar la funcionalidad
del parpado superior.

1 Chan FM, O'Donnell BA, Whitehead K, Ryman W, Sullivan TJ. Treatment and outcomes of malignant melanoma of
the eyelid: a review of 29 cases in Australia. Ophthalmology. 2007 Jan;114(1):187-92. Epub 2006 Nov 30.

2 Hawes MJ, Grove AS Jr, Hink EM. Comparison of free tarsoconjunctival grafts and Hughes tarsoconjunctival grafts
for lower eyelid reconstruction. Ophthal Plast Reconstr Surg. 2011 May-Jun;27(3):219-23.

3 Subramanian N. Reconstructions of eyelid defects. Indian J Plast Surg. 2011 Jan;44(1):5-13.

4 Moul DK, Chern PL, Shumaker PR, Zelac DE, Greenway HT. Mohs micrographic surgery for eyelid and periorbi-
tal skin cancer. Int Ophthalmol Clin. 2009 Fall;49(4):111-27.

5 Tyers A, Collin J. Colour atlas of ophthalmic plastic surgery. Third edition, Phyladelphia, USA: butterworth, 2008. ISBN:

978-0-7506-8860-4.



Placas eritematoviolaceas
en region toracica

Autores: Jose Luis Torregrosa Calatayud, Joan Garcias Ladaria,

Ramén Garcia Ruiz, Blanca de Unamuno Bustos

Supervisor: Victor Alegre de Miquel

Centro: Hospital General Universitario de Valencia

Anamnesis

Mujer de 50 afios, diagnosticada de un cis-
toadenocarcinoma papilar seroso de ovario en
estadio Ve con presencia de metéstasis linfaticas,
peritoneales y derrame pleural de origen neopla-
sico. Fue tratada con histerectomia mas doble
anexectomia y multiples combinaciones de qui-
mioterapia con escasa respuesta. La paciente fue
remitida al Servicio de Dermatologia por presentar
desde hacfa 8 meses lesiones asintomaticas, ini-
cialmente en ambos miembros inferiores con pos-
terior progresioén hasta afectar la zona pubica y
toracica. Llevaba 3 meses sin recibir quimioterapia
y relacionaba el cuadro con el inicio de las sesio-
nes de presoterapia por el linfedema.

Exploracion fisica

Se observaron multiples placas eritematoviola-
ceas, no infiltradas al tacto, localizadas en ambos
miembros inferiores, regién pubica y region tora-
cica. En la regién torécica las lesiones confluian
formando grandes placas de bordes irregulares y
aspecto erisipeloide (fig. 1). Las lesiones no eran
calientes ni dolorosas al tacto. No se observaron
lesiones en mucosas ni en otras localizaciones.
Estaba apirética y con buen estado general.

Exploraciones complementarias

Se solicité una analitica con hemograma, bio-
quimica, coagulacién y marcadores tumorales con

resultados negativos o dentro de la normalidad
excepto un CA-125 de 1.255 (0-35). Se solicitd
un TAC toracico-abdominal-pélvico donde se
objetivd un derrame pleural derecho del 70% e
izquierdo del 50% con presencia de ascitis no
conocida. Realizamos dos biopsias en sacaboca-
dos para hematoxilina-eosina de las lesiones de
las piernas y del térax. En el estudio histologico se
observd una epidermis conservada y un infiltrado
inflamatorio perivascular e intersticial en dermis
media y profunda compuesto por linfocitos y célu-
las plasmaticas con presencia de vasos dilatados.
Los vasos mostraban invasién por células indife-
renciadas de gran tamafo, con abundante cito-
plasma eosinofilo y grandes nucleos pleomérficos
(fig. 2ay 2b).

Diagnastico

Carcinoma erisipeloide secundario a adenocar-
cinoma de ovario.

Tratamiento y evolucion

Actualmente en tratamiento por parte del Ser-
vicio de Oncologfa con un inhibidor de la topoiso-
merasa | asociado a gemcitabina, permaneciendo
las lesiones cutaneas estables.

Comentario

El carcinoma erisipeloide, también conocido
como carcinoma inflamatorio o erisipelatoide,



Seccion. Tumores

Placas eritematoviolaceas de bordes
irregulares en la region toracica.

Figura 1

es una forma de carcinomatosis metastasica con
una respuesta inflamatoria secundaria cuya mayor
causa es el cancer de mama'2. Clinicamente se
expresa en forma de placas o maculas eritemato-
sas, de bordes irregulares bien definidos similares
a la erisipela o celulitis®. Si la obstruccion linfa-
tica es importante, puede simular una trombosis
venosa profunda con la presencia de edema, calor
y aumento de la sensibilidad?.

La incidencia de metastasis cutaneas de carci-
noma de ovario se estima alrededor del 3,8%*. Las
formas de presentacion comprenden nédulos soli-
tarios o multiples, carcinoma erisipeloide y placas
cicatriciales, siendo lo mas frecuente la aparicién
de un nédulo localizado en el abdomen, cerca de
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N

Figura 2a Biopsia por sacabocados para HE, con
epidermis respetada y un infiltrado inflamatorio
perivascular e intersticial, en dermis media y
profunda con ocupacion vascular.

Figura 2b  Ocupacion vascular por grandes

células indiferenciadas de amplio citoplasma
eosinofilo y grandes nucleos pleomérficos. Infiltrado
inflamatorio compuesto por linfocitos y células
plasmaticas.

la cicatriz quirdrgica®. Hasta la fecha, solamente se
han reportado 11 casos de carcinoma erisipeloide
de origen ovarico, la mayoria localizados en abdo-
men y muslos. El tipo histolégico mas frecuente es
el adenocarcinoma seroso papilar?.

En el estudio histolégico destaca la presencia
de células neoplésicas en el interior de los vasos
linfaticos dérmicos y un infiltrado inflamatorio
reactivo. En ocasiones es necesario el uso de la
inmunotincién con PAX8 para confirmar el ori-
gen ovarico. El pronostico de estos casos es des-
favorable, con una supervivencia media de entre
3-18 meses. El tratamiento es el propio de la neo-
plasia subyacente mediante cirugia, quimioterapia
y radioterapia con escasos resultados®.

Lever L, Holt P. Carcinoma erysipeloides. Br J Dermatol 1991; 124: 279-82.

2 Victoria Godinez-Puig, Jason Frangos, Travis J. Hollmann, Scott Dryden-Peterson, Ursula Matulonis, and Adam D.
Lipworth. Carcinoma Erysipeloides of the Breast in a Patient With Advanced Ovarian Carcinoma. Clin Infect Dis. 2012

54(4): 575-576

3 Lee HC, Chu CY, Hsiao CH. Carcinoma erysipeloides from ovarian clear-cell carcinoma. J Clin Oncol. 2007 Dec

20;25(36):5828-30

4 Krathen R, Orengo |, Rosen T. Cutaneous metastasis: a meta-analysis of data. South Med J 2003; 96:164-7

5 Schonmann R, Altaras M, Biron T, Bernheim J, Fishman A. Inflammatory skin metastases from ovarian carcinoma—a case
report and review of the literature. Gynecol Oncol 2003; 90:670-2

6 Klein RL, Brown AR, Gomez-Castro CM, et al. Ovarian cancer metastatic to the breast presenting as inflammatory breast
cancer: a case report and literature review. J Cancer 2010; 1:27-31



Lesion verrucosa pigmentada
en un dedo de la mano

Autores: Federico G. Feltes Guzman, Salma Machan,

Ursula Pielasinski Rodriguez, Luis Requena Caballero

Centro: Fundacion Jiménez Diaz, Madrid

Anamnesis

Varén de 44 aios, ex adicto a drogas por via
parenteral, VIH positivo en estadio C-lll, hepaté-
pata crénico virus C, con antecedente de linfoma
no-Hodgkin tratado con quimioterapia 3 afios
antes, actualmente en remision completa y esqui-
zofrenia paranoide.

Acude a consulta por una lesién de un afo de
evolucion tras quemadura en segundo dedo de
mano derecha. La lesién tenia un aspecto verru-
€oso marronaceo que habfa aumentando progre-
sivamente de tamafo hasta alcanzar mas de 2 cm
de didmetro mayor.

Exploracion fisica

Presenta una placa marronacea verrucosa
redondeada de 2,2 cm de didmetro maximo en
la zona distal del dedo indice de la mano derecha
con una pequena lesion similar de 4 mm en loca-
lizacion periungueal.

Pruebas complementarias

Con el diagnostico de posible enfermedad de
Bowen pigmentada o verruga virica se realizd una
biopsia cutanea.

En el estudio histopatoldgico se aprecia acan-
tosis papilomatosa con paraqueratosis e hiper-

granulosis (fig. 2a), lo que sugiere sobreinfeccién
virica. Es manifiesta una marcada displasia quera-
tinocitica que afecta a todo el espesor epidérmico
(fig. 2b), con pigmentacién de la hilera basal de
la epidermis. No se observaba infiltracion de la
dermis. Las tinciones inmunohistoquimicas para
proteina S100 resultaron negativas en los querati-
nocitos atipicos, pero demostraron la presencia de
numerosos melanocitos dendriticos salpicados en
el espesor de la epidermis (fig. 2¢), mientras que el
p16 resultd positivo en los queratinocitos atipicos
(fig. 2d). La investigacion de material genémico
de virus del papiloma humano (VPH) tanto de alto
como de bajo riesgo, mediante técnicas de hibri-
dacion in situ resultd negativa.

Diagnastico

Enfermedad de Bowen pigmentada.

Tratamiento y evolucion

Debido a su localizacién en un drea de gran
movilidad se descarté en un principio el trata-
miento quirlrgico. Al tratarse de una lesién de
una lesién pigmentada, también se descarto la
terapia fotodindmica. Habiendo rechazado el
paciente la cirugia, acordamos con él realizar tra-
tamiento con crioterapia e imiquimod crema al
5% (crioinmunoterapia). Al momento de remitir
este caso el paciente esta todavia en tratamiento.
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Figura 1

Aspecto clinico de la lesion.

Comentario

La enfermedad de Bowen (EB) es una variante
clinico-patolégica de carcinoma de células esca-
mosas (CCE) intraepitelial o in situ. Como otras
neoplasias epidérmicas, puede estar hiperpig-
mentada, aunque se trata de una variante poco
frecuente. Aunque no tiene dificultad de diag-
nostico histopatologico, ni diferente pronostico,
su aspecto clinico puede plantear el diagnéstico
diferencial con el melanoma.

Se han propuesto diferentes posibilidades etio-
l6gicas, incluyendo la radiacion solar, radioterapia,
carcinbgenos como el arsénico, la inmunosupre-
sion y VPH entre otros.
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Figura2 Aspecto histolégico. 2a  Hematoxilina-eosina a
pequefio aumento. Se aprecia hiperqueratosis e hipergranulosis.

2b A gran aumento, queratinocitos atipicos con figuras mitoticas.
2c  S100 tife los melanocitos normales, pero no los queratinocitos
atipicos. 2d  Tincidn positiva para p16 en los queratinocitos
atipicos.

En este caso, la inmunosupresion por VIH es el
factor predisponente involucrado.

El tratamiento de eleccion es la extirpacion qui-
rurgica, sin embargo, existen casos como el que
exponemos en los que la localizacion y la nega-
tiva del paciente para esta modalidad terapéutica
nos obligan a plantearnos otras alternativas. Los
tratamientos tépicos de los que disponemos son
el 5-fluorouracilo (5FU) y el imiquimod 5%. Otras
terapias que han demostrado eficacia incluyen
crioterapia, curetaje, terapia fotodindmica, radio-
terapia y tratamiento con laser. En nuestro caso
hemos decidido aplicar una combinacién de crio-
terapia mas imiquimod, o crioinmunoterapia.

1 Grossman, D., Leffell, D.,Squamous Cell Carcinoma. Wolff K, Goldsmith L, Katz S, Gilchrest B, Paller A, Leffell D. (eds).
Fitzpatrick’s Dermatology in General Medicine, 7th edition, (Oxford, Blackwell Sience Ed., 2004. P. 1304-1308.

2 Quinn A., Perkins, W. Non-Melanoma Skin Cancer and Other Epidermal Skin Tumours. Burns T, Breathnach S, Cox N,
Griffiths C (eds). Rook’s Textbook of Dermatology, 7th edition. New York, 2010, pp. 52.32.

3 MacFarlane DF, El Tal AK. Cryoimmunotherapy: superficial basal cell cancer and squamous cell carcinoma in situ treated
with liquid nitrogen followed by imiquimod. Arch Dermatol. 2011 Nov;147(11):1326-7

4 Lee JW, Hur J, Yeo KY, Yu HJ, Kim JS. A Case of Pigmented Bowen'’s Disease. Ann Dermatol. 2009 May;21(2):197-9.



Tumoracion vascular de
crecimiento rapido en region
cervicofacial en recién nacida

Autores: Basilio Narvaez Moreno, Ana Isabel Lorente Lavirgen,
José Manuel de la Torre Garcia

Supervisor: José Bernabeu Wittel

Centro: Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla

Anamnesis

Recién nacida a término por cesarea, producto
de embarazo gemelar tras fecundacion in vitro con
pérdida del segundo feto en el primer trimestre por
causas desconocidas, a partir de lo cual la madre
recibié anticoagulacion profilactica con enoxa-
parina 20 mg subcutaneo cada 24 horas. Desde
el nacimiento presenta lesidon en region cervical,
mandibular bilateral y nariz que se inicia como una
mancha rojiza tenue de crecimiento rapido con
aumento de volumen y adquiriendo una coloracion
rojo cereza a pesar de iniciarse corticoterapia oral
en otro centro. La paciente acude a los 2 meses de
vida a través de Urgencias a nuestro hospital por
ulceracion en labio inferior, ruidos durante la respi-
raciéon e intolerancia a las tomas.

Exploracion

Lesion tumoral de consistencia gomosa con
componente profundo y superficial de color
rojo vivo que se extiende por region laterocervi-
cal, mandibular bilateral y de pabellén auricular
izquierdo (segmento S3 bilateral), afectando la
casi totalidad de la nariz (segmento S4) con una
zona de ulceracion en labio inferior (fig. 1). A la
exploraciéon general la paciente presentaba un

regular estado general, aletargada con estridor
inspiratorio pero sin alteraciones en la ausculta-
cion cardiopulmonar ni abdominal ni repercusién
hemodinamica.

Pruebas complementarias

El hemograma, la funciéon hepatica y renal,
iones y el estudio de coagulacion fue normal asi
como las hormonas tiroideas. La RMN cerebral no
mostro alteraciones anatémicas en el sistema ner-
vioso central, la angio RMN reveld un moderado
estrechamiento del calibre del segmento A1 de la
arteria cerebral anterior izquierda que comunica
carétida interna con la arteria comunicante ante-
rior en posible relacion con hipoplasia de la misma
(fig. 2). La exploracién oftalmolégica incluyendo
fondo de ojo no reveld alteraciones. La fibrolarin-
goscopia puso de manifiesto una traqueomala-
cia. El ECG y ecocardiografia fueron normales asi
como la ecografia abdominal.

Diagnastico

Hemangioma infantil mixto segmentario
cervicofacial (S3 bilateral y S4) mas hipoplasia
moderada de arteria cerebral anterior (sindrome
PHACE).
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Figura 1

Lesion tumoral vascular con componente superficial rojo cereza y componente profundo

voluminoso que se extiende por ambas ramas mandibulares, regién cervical, pabellén auricular izquierdo y

nariz. Notese la ulceracion en labio inferior.

Figura2 Angio RMN. Las flechas marcan el estrechamiento del segmento A1 de la arteria cerebral anterior
izquierda, compdrese con el calibre normal del vaso contralateral.

Tratamiento

Ante el compromiso en la via respiratoria y la
dificultad para una correcta alimentacién a pesar
de corticoterapia oral se decide ingreso, adminis-
trandose 3 bolos de metilprednisolona 30 mg/kg/
dia junto con propranolol solucién oral 2 mg/kg/
dia. Se realizo sesion de laser colorante pulsado en
la ulceracion del labio a 8 J/cm? con una duracién
de pulso 0,45 ms y distanciador de 7 mm, resol-
viéndose en una semana la lesiéon ulcerada.

Evolucion

En las primeras 2 horas tras la administracion
de metilprednisolona y propranolol desaparece
estridor, objetivandose un cambio inmediato en
color de hemangioma y en las primeras 24 horas
disminucion visible del volumen. En las siguien-
tes semanas se consigue suspender prednisolona
oral con pauta descendente y se mantiene dosis
de propranolol oral a 2 mg/kg/dia. Actualmente,
tras casi 2 meses de tratamiento con propranolol
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no ha presentado ninguna incidencia y mantiene
buen control de la presion arterial asi como de la
frecuencia cardiaca con disminucién importante
del volumen del hemangioma y aclaramiento del
componente superficial.

Discusion

El sindrome PHACE se caracteriza por la conjun-
cién de un hemangioma infantil (HI) segmentario
o indeterminado >5 cm junto con la presencia de
anomalias cerebrovasculares, oculares, cardiacas o
de linea media del térax'. Por tanto, ante la presen-
cia de un HI con estas caracteristicas en polo cefa-
lico se debe realizar despistaje de este sindrome
siendo obligada la realizacién de una prueba de
imagen neurologica (RMN), exploracién oftalmolo-
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gica y ecocardiografica de forma independiente a
la sintomatologia’?. En los pacientes con sindrome
PHACE que cursan con alteraciones cerebrovascu-
lares existe un riesgo tedrico de ictus al ser tratados
con propranolol por la posible hipotension o bradi-
cardia derivada de su accién cardiaca, sin embargo,
no se ha comunicado hasta el momento ningun
caso**. De hecho, un estudio reciente en pacien-
tes con sindrome PHACE tratados con propranolol
oral tras la realizacion de SPECT cerebral a los 3 'y
6 meses no demostré ninguna alteracion en el flujo
cerebral®, lo cual tampoco ha sido observado con
la utilizaciéon de corticoides. En conclusion, ante Hl
segmentarios en polo cefélico debe descartarse un
sindrome PHACE en los cuales la utilizacién de pro-
pranolol parece ofrecer un perfil riesgo-beneficio
favorable.

1 Metry D, Heyer G, et al. Consensus Statement on Diagnostic Criteria for PHACE Syndrome. Pediatrics. 2009 ;124:1447-

56.

2 Morcillo Azcarte J, Bernabe Wittel, J. Syndorme PHACES. Cir Pediatr. 2010 Apr;23.92-4.

3 Bernabeu-Wittel J, Mantrana-Bermejo ME et al. Large facial hemangioma in an infant with PHACE syndrome successfully
treated with oral propranolol. J Vasc Anom. 2011;1(1):26-28.

4 Sanchez-Carpintero |, Ruiz-Rodriguez R, Lépez-Gutiérrez JC. Propranolol in the treatment of infantile hemangioma:
clinical effectiveness, risks, and recommendations. Actas Dermosifiliogr. 2011;102:766-79.

5 Hernandez-Martin S, Lopez-Gutierrez JC, et al. Brain Perfusion SPECT in patients with PHACES Syndrome Under Propra-

nolol Treatment. Eur J Pediatr Surg. 2012, 22:54-9.



Lesiones tumorales resistentes
a tratamiento habitual en
paciente con micosis fungoide

Autores: José Manuel de la Torre Garcia, Rocio Lépez Lopez,
Ana Isabel Lorente Lavirgen

Supervisor: Mercedes Morillo Andujar

Centro: Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla

Anamnesis

Varén de 73 afios con antecedentes personales
de diabetes y cardiopatia isquémica diagnosti-
cado de micosis fungoide hace 12 afnos. Realizé
tratamiento para su linfoma cutaneo con radiote-
rapia, quimioterapia, UVA y PUVA en su anterior
hospital de referencia y posteriormente sélo usaba
corticoides tdpicos de alta potencia (desoximeta-
sona) cuando aparecian nuevas lesiones. Acude a
nuestras consultas de Dermatologia presentando
lesiones tumorales en el antebrazo derecho y en
calota (fig. 1a) resistentes al tratamiento topico.
Mediante estudio histolégico de una de las lesio-
nes se confirmo el diagndstico de micosis fungoide
en fase tumoral. Se le prescribié tratamiento con
bexaroteno oral 75 mg cada 8 h, PUVA y corti-
coides tépicos de alta potencia, desapareciendo
las lesiones cutdneas. Mientras realizaba el tra-
tamiento presentd nuevas lesiones tumorales
nodulares y algunas eritematodescamativas con
buena respuesta al tratamiento prescrito, necesi-
tando ocasionalmente infiltracion intralesional de
corticoides. Sin embargo tras 26 meses de segui-
miento en nuestras consultas comienza a presen-
tar lesiones tumorales resistentes al tratamiento.

Exploracion fisica

En la exploraciéon dermatolégica se observan
tres lesiones nodulares infiltradas, eritematosas y

ligeramente descamativas en region lumbar alta,
dorsal (fig. 1b) y en vértex, la menor de 1,2 cm.
En articulaciones metacarpofalédngicas, codos y en
tronco se observan maculas eritematodescamati-
vas.

Exploraciones complementarias

Frotis de sangre periférica: no se observan
linfocitos atipicos.

Analitica: hemograma, bioquimica y protei-
nograma sin alteraciones significativas, salvo GOT
40 UI/1 [10-37], bilirrubina total 1,23 mg/dL [0,10-
1,20] y lactato deshidrogenasa 240 Ul/I [135-225].
B-2-microglobulina en rango normal.

TAC de térax y abdomen: sin imagenes
sugestivas de enfermedad metastasica de su pato-
logia de base.

Estudio histologico: se realiza biopsia cuta-
nea de nddulo en regién dorsal mediante punch
de 4 mm. Histopatolégicamente se objetiva la
presencia en todos los estratos dérmicos de lin-
focitos atipicos (fig. 2a), de tamano intermedio
(CD4+/CD3-/CD5-) con presencia de elementos
grandes CD30+ en porcentaje superior al 25% y
con formacion de agregados (fig. 2b), con indice
proliferativo (Ki-67%) superior al 50%. No se
observa inmunotincion para ALK, CD56 ni gran-
zima B en ninguno de las poblaciones celulares
referidas.
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Lesion tumoral en calota.
Lesiones tumorales nodulares en espalda.

Figura 1a
Figura 1b

Figura 2a Hematoxilina-eosina. Infiltrado dérmico de linfocitos de tamafo intermedio con presencia de

células grandes.

Figura 2b Presencia de elementos grandes identificados mediante inmunotincién CD30+ en porcentaje
superior al 25% y con formacién de agregados (aumentos 4x y 20x).

Diagnadstico

Micosis fungoide en estadio tumoral con trans-
formacién a células grandes CD30+.

Evolucion

El paciente continda con el mismo tratamiento,
pendiente de valoracién por Oncologia Radiotera-
pica y Hematologia.

Comentario

La micosis fungoide es un linfoma cutédneo
caracterizado por un infiltrado con epidermotro-
pismo de linfocitos T de tamano medio. Suele pre-
sentar tres estadios: maculas o parches, placas y
tumores. Las lesiones en fase de parches pueden
desaparecer espontdneamente sin tratamiento o

evolucionar a forma de placas. Las lesiones tumo-
rales aparecen sobre placas de afios de evolucién.

Es posible la transformacién de micosis fungoide
a células grandes en aproximadamente el 10-20%
de las pacientes, principalmente sobre lesiones en
fase tumoral, pero también sobre lesiones en esta-
dios previos. La patogenia es desconocida. Para
diagnosticar histoldgicamente esta transformacion
se precisa la presencia de un infiltrado de células
grandes CD30+ de al menos 25% de la celularidad
neoplasica o agrupaciones nodulares CD 30+.

Una vez sucedida la transformacion a células
grandes el pronostico se ensombrece, disminu-
yendo la supervivencia media a 11-36 meses.

Es necesario plantear un diagndstico diferencial
con el linfoma anapléasico de células grandes CD30+
primario, que tiene mejor prondstico que la micosis
fungoide con transformacién a células grandes.












Erupcion diseminada
de papulas y vesiculas
en paciente joven

Autores: Javier Galve Ramo, Salvador Villablanca Spinetto,

Priscila Giavedoni

Supervisor: Carlos Mufioz Santos

Centro: Hospital Clinic de Barcelona

Anamnesis

Paciente varén de 30 afnos, sin alergias medica-
mentosas conocidas ni antecedentes patoldgicos
de interés, que acude a nuestra consulta por un
cuadro de una semana de evolucion de papulas
eritematosas pruriginosas generalizadas que afec-
tan a tronco y extremidades, algunas de las cuales
presentaban una vesicula o una costra central. El
paciente referia haber presentado un cuadro de
caracteristicas similares, aunque no tan extenso,
en dos ocasiones con anterioridad (hacia 2 y
4 anos) con resolucién espontanea de las lesiones
tras varios meses de evolucién. El paciente negaba
conductas sexuales de riesgo previas a la aparicion
del cuadro actual.

Exploracion fisica

Destacaba la presencia de papulas eritema-
tosas generalizadas en tronco y extremidades
(fig. 1a), con una mayor afectaciéon a nivel de los
pliegues inguinal y axilar. La mayoria de las lesio-
nes presentaban en su zona central una pequena
vesicula (fig. 1b); otras una zona de descamacion
fina y algunas una costra serohemorréagica. No
existia afectacion palmoplantar ni se apreciaron
lesiones en mucosas. El paciente presentaba buen
estado general y el resto de la exploracion fisica
fue anodina.

Exploraciones complementarias

Se realizé un hemograma con recuento celular
y bioquimica con perfiles hepético y renal siendo

todos normales. Las serologias para el virus de la
hepatitis B, hepatitis C y VIH fueron negativas, asi
como la serologfa luética (VDRL y anticuerpos IgM
e IgG anti-Treponema pallidum). El test de Tzanck
practicado en una de las vesiculas fue negativo.
Se practicé una biopsia cutdnea que mostré la
presencia de una dermatitis de interfase con pre-
sencia de escasos queratinocitos necroticos. El
infiltrado inflamatorio, constituido principalmente
por linfocitos, se extendia a dermis papilar, y en
disposiciéon perivascular a dermis reticular (fig. 2).
Se practicaron técnicas de inmunohistoquimica
para la deteccién de Treponema pallidum, que
resultaron negativas.

Diagnostico
Pitiriasis
(PLEVA).

liguenoide y varioliforme aguda

Tratamiento

Debido a la extension de las lesiones y al pru-
rito asociado que presentaba el paciente se pautod
tratamiento con dexclorfeniramina 2 mg cada
8 horas via oral, y metotrexate 15 mg semanales
via subcutanea con suplementos de acido félico
de 5 mg a las 12 horas posteriores a la inyeccion.

Evolucion

A las 4 semanas el paciente fue revalorado,
mostrando una excelente respuesta al trata-
miento, con desaparicidon de todas las lesiones
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Figura 1a Erupcién de papulas eritematosas que
afectan a la parte anterior del tronco.

Figura 1b Detalle de una de las lesiones donde se
objetiva la presencia de una vesicula central.

activas y sin presentar ningun tipo de secuela,
por lo que se suspendié el tratamiento. Posterior-
mente el paciente no acudié a los siguientes con-
troles clinicos.

Comentario

La PLEVA es una enfermedad de origen des-
conocido que afecta a nifos y adultos jovenes'2.
Clinicamente cursa en forma de brotes de méaculas
y papulas eritematosas que asientan en tronco y
extremidades, con posible afectacién de mucosas.
Las lesiones pueden presentar vesiculas, necrosis y
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Figura 2 Biopsia cutdnea que muestra la presencia
de una dermatitis de interfase con ocasionales
gueratinocitos necroticos (hematoxilina-eosina x40).

ulceracioén. El cuadro evoluciona hacia la curacién
espontdnea entre 1 y 9 meses, con ocasionales
recaidas y riesgo de cicatrices. El diagnéstico dife-
rencial de esta entidad debe incluir: secundarismo
luético, varicela, papulosis linfomatoide y formas
de vasculitis leucocitoclastica. No existe ningun
tratamiento curativo. Se han empleado hasta la
fecha: corticoides tépicos y sistémicos, tetracicli-
nas, macrélidos, tacrolimus tépico, fototerapia,
oxigeno hiperbdrico y metotrexate. Presentamos
el caso de un varén con lesiones generalizadas de
PLEVA que presentd una respuesta rapida al trata-
miento con metotrexate, con desaparicién de las
lesiones en 4 semanas y sin secuelas en forma de
cicatrices o cambios en la pigmentacién. El meto-
trexate es un medicamento ampliamente utilizado
en dermatologia, del cual tenemos un gran cono-
cimiento, y creemos que es una opcion a tener
en cuenta como primera linea de tratamiento en
pacientes con cuadros extensos de PLEVA.

1 Pérez J, Charro L, Grasa MP, Carapeto FJ. Pitiriasis liquenoide. Med Cutan Iber Lat Am 2007;35:167-173.
2 Fitzpatrick TB. Atlas en color y sinopsis de dermatologia clinica. 4% edicion: Mc-Grau-Hill Interamericana, 2001; p. 134.



Placas hiperqueratdsicas
liquenoides recalcitrantes
a todo tipo de tratamiento

Autores: Alba Catala Gonzalo, Lluis Puig Sanz

Centro: Hospital de la Santa Creu i Sant Pau, Barcelona

Anamnesis

Presentamos el caso de una mujer de 36 anos,
sin antecedentes médico-quirtrgicos de inte-
rés, que consulté por hiperqueratosis palmar de
18 meses de evolucion. La paciente trabajaba
como peluguera y se habian practicado pruebas
epicutaneas con resultado positivo a niquel y
parafenilendiamina, por lo que venia orientada
como dermatitis de contacto. La clinica era muy
incapacitante y condicion6 su incapacidad laboral.

Exploracion fisica

A la exploraciéon presentaba pépulas confluen-
tes que formaban placas eritematosas, hiperque-
ratésicas, de aspecto liquenoide en codos (fig. 1a)
y dorso de pies asociado a la hiperqueratosis
palmar bilateral (fig. 1b) antes mencionada, se
orientd inicialmente como psoriasis palmar con
fenomeno de Koebner por dermatitis de con-
tacto. Se realizo6 tratamiento con metotrexato a
dosis de 15 mg/semana, ciclosporina 300 mg/dia,
tandas de prednisona 45 mg/dia en pauta des-
cendente sin mejoria alguna. Se decidié intentar
tratamiento con efalizumab 1 mg/kg/semana, que
tuvo que ser suspendido a las pocas semanas por
empeoramiento de la clinica presentando papu-
las eritematosas confluyendo formando placas
en pliegues antecubitales (fig. 1c), cara anterior
de axilas (fig. 1d), progresion de las placas hiper-

queratdsicas eritematosas palmares y plantares
(fig. 1e y 1f) anadiéndose lesiones ulceradas en
mucosa yugal, queilitis y eccema perioral (fig. 1g).
Los cultivos de mucosa oral resultaron positivos
para Candida albicans, que se traté con flucona-
zol. Posteriormente, la paciente se implantd un
DIU e inicié tratamiento con acitretino 35 mg/dia,
mejorando inicialmente del eritema y la hiperque-
ratosis palmar asi como del componente perioral
pero empeorando el componente eccematoso en
pliegues antecubitales y axilares. Ademas se afa-
dio6 sertralina 100 mg/dia por sindrome depresivo
en contexto de su incapacidad profesional y perso-
nal. Ante la falta de respuesta satisfactoria a otros
tratamientos y la mala evolucién de la paciente,
se decide anadir etanercept 50 mg/semana al aci-
tretino 25 mg/dia, que se retira a los 6 meses por
falta de respuesta, a pesar de aumentar la dosis a
50 mg/bisemanal. Mas tarde, se efectla ingreso
para tratamiento con aceténido de triamcinolona
0,1% junto a alquitran de hulla y PUVA tépico de
manos y pies, con mejoria sustancial pero que se
mantiene sélo un mes. Presentd un nuevo empeo-
ramiento, pero en esta ocasion la hiperqueratosis
palmar es estriada y afecta a dorso de manos,
junto a queilitis y eritema peribucal.

Diagnodstico y pruebas complementarias

Ante la falta de respuesta a todos los tratamien-
tos anteriores y la nueva clinica en forma de hiper-
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Figura 1

Fotos clinicas de la paciente. 1a  Papulas hiperqueratésicas en codos. 1b  Placas

hiperqueratdsicas eritematosas confluyendo formando placas a nivel palmar bilateral. 1cy 1d  Podemos
observar la afectacion a nivel de flexuras en mufecas y axilas. 1e y 1f  Empeoramiento de la hiperqueratosis
tanto a nivel palmar como plantar. 19 Presencia de eccema eritematodescamativo en zona perioral.

1h Distrofia ungueal con hiperqueratosis subungueal.

Figura 2 Estudio anatomopatolégico HE x5. Se aprecia hiperteratosis con zonas de ortoqueratosis junto
a zonas de paraqueratosis, acantosis epidérmica e infilrado linfohistiocitario en dermis superior.

gueratosis palmar intensa, dolorosa y fisurada,
descamativa, Ulceras en lengua y labios, placas
eccematosas en axilas y pliegues antecubitales, se
orientd como queratosis liqguenoide crénica (QLC) y
se realizd biopsia para estudio anatomopatoldgico,
en la que se observaba hiperqueratosis, focos de
paraqueratosis, acantosis y queratinocitos necroti-
cos en la capa de células basales de la epidermis,
junto a un intenso infiltrado linfohistiocitario en
banda en dermis superior (fig. 2) que confirmé la
sospecha diagndstica. Se realiz6 examen de labo-
ratorio con hemograma, funcién hepética, funcion
renal y velocidad de sedimentacion globular con
pardmetros dentro de los limites normales.

Evolucion y tratamiento

Tras el diagnéstico la paciente ha recibido
tratamiento con mudltiples tratamientos topicos
(metilprednisolona aceponato, propionato de clo-
betasol, calcipotriol, mometasona fuorato, vase-
lina salicilada) y acitretino 25 mg/dia junto a PUVA
2 dias/semana sin mejoria clinica por lo que se ha
intentado en régimen de uso compasivo alitreti-
noina a dosis de 30 mg/dia, micofenolato mofe-
tilo 500 mg/dia y ustekinumab 45 mg/3 meses,
gue han resultado completamente ineficaces.

Actualmente, la paciente presenta estabili-
dad clinica con hiperqueratosis palmar, distrofia
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e hiperqueratosis subungueal (fig. 1h), papu-
las y placas eritematosas dispuestas en forma
lineal y bilateral en flexuras de axilas, antebrazo,
manos y pies. Se asocia eritema y descamacion
peribucal.

Discusion

La QLC fue originalmente descrita por Kaposi
en 1895 como el liquen ruber verrucosus et reti-
cularis'. Margolis y cols. acufié el término de QLC
en 19722 La QLC comparte muchas caracteristi-
cas clinicas e histolégicas con liquen plano, por lo
gue algunos autores han considerado que la QLC
es una variante de liquen plano®. Sin embargo,
Braun-Falco sugirié que se trataba de una enti-
dad distinta caracterizada por pépulas y placas
eritematopurpdricas hiperqueratésicas liquenoi-
des dispuestas simétricamente en un patron lineal
o reticular en tronco y extremidades*. En el 75%
de los casos asocia una erupcion facial que puede
simular una dermatitis seborreica, en el 30% de
los casos se puede encontrar distrofia ungueal y
en el 40% de los casos hiperqueratosis palmo-
plantar®. Puede asociar afectacion oral en forma
de Ulceras orales, afectacién ocular en forma de
blefaritis, conjuntivitis, uveitis anterior, iridociclitis,
y afectacién genital en forma de papulas que-
ratésicas en escroto, balanitis y fimosis®. A nivel
histopatoldgico se observa marcada hiperquera-
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tosis, paraqueratosis focal, acantosis y formacion
de tapones queratésicos, degeneracion focal en
la capa basal y un infiltrado linfohistiocitario en
banda en dermis superior, en ocasiones puede
observarse un grado variable de espongiosis®.

Clinicamente, puede confundirse con un liquen
plano con fenémeno de Koebner o una psoriasis
palmoplantar, sin embargo la hiperqueratosis pal-
mar, las papulas eritematosas liquenoides junto a
la presencia de la afectacion facial en forma de
dermatitis seborreica-like, la blefaroconjuntivitis,
la ausencia de prurito y resistencia a los tratami-
entos tanto tépicos como sistémicos ayudaron al
diagnostico certero en nuestro caso®.

El curso de la QLC es cronico y progresivo. La
enfermedad es muy resistente a los tratamien-
tos y generalmente tiene una duracién de mas
de 10-15 afios®. Se ha reportado la resoluciéon
espontanea solo en dos casos, después de los 7 y
13 anos’®. A pesar de que los tratamientos tépicos
son generalmente ineficaces en este trastorno, en
algunos pacientes se ha descrito un efecto bene-
ficioso del calcipotriol®. Los esteroides sistémicos,
agentes antipaludicos, metotrexato, sulfonas
y ciclosporina son generalmente ineficaces. En
algunos casos, retinoides orales, el PUVA™ o la
combinacion de ambos han causado una mejoria
sustancial, sin embargo en nuestro caso las lesio-
nes fueron recalcitrantes a estos y otros tratamien-
tos sistémicos.

1 Kaposi M. Lichen ruber accuminatus and lichen rubber planus. Arch Dermatol Syphilol 1895; 31: 1-32.
2 Margolis MH, Cooper GA, Johnson AM. Keratosis lichenoides chronica. Arch Dermatol 1972; 105: 739-743.
3 Kersey P, Ive FA. Keratosis lichenoides chronica is synonymous with lichen planus. Clin Exp Dermatol 1982; 7:

49-54.

4 Braun-Falco O, Bieber TH. Keratosis lichenoides chronica. Hautartzt 1989; 40: 614-622.
5 Taberner R, Puig L. Keratosis lichenoides chronica. J Eur Acad Dermatol Venereol 2001; 15: 77-92.
6 Avermaete A, Kreuter JA. Keratosis lichenoides chronica: characteristics and response to acitretin. Br J Dermatol

2001; 144: 415-448.

7 Van de Kerkhof PC. Spontaneous resolution of keratosis lichenoides chronica. Dermatology 1993; 187: 200-204.
8 Patrizi A, Neri |, Passarini B, Varotti C. Keratosis lichenoides chronica: a pediatric case. Dermatology 1995; 191:

264-267.

9 Grunwald MH, Hallel-Halevy D. Keratosis lichenoides chronica: response to topical calcipotriol. } Am Acad Derma-

tol 1997; 37: 263-264.

10 Ghislain PD, De Beir A. Keratosis lichenoides chronica: report of a new case, with success of PUVA therapy. Der-

matology Online Journal 2001; 7: 4.



Anamnesis

Lactante varéon de 6 meses, nacido a término, sin
antecedentes personales ni familiares de interés,
gue consulta por presentar lesiones asintomaticas
en cuero cabelludo y espalda desde los 3 meses de
edad. Referia mdltiples episodios previos similares
gue habian sido tratados con tres ciclos de amoxi-
cilina-acido clavulanico oral durante 10 dias y anti-
bidticos topicos con recidiva posterior de dichas
lesiones. A pesar del uso de repelentes y realiza-
cion de medidas higiénicas domiciliarias estrictas,
continuaban apareciendo brotes semanales conse-
cutivos de lesiones con las mismas caracteristicas
en dichas regiones anatémicas.

No presentaba fiebre ni otra sintomatologia.
Negaba toma de otra medicacién previa ni afecta-
ciéon de convivientes.

Exploracion fisica

A la exploracion se observaban pustulas de
contenido liquido purulento sobre base eritema-
tosa, con agrupacion lineal en regién escapular
izquierda y aisladas en cuero cabelludo, palmas y
plantas (fig. 1). También presentaba lesiones resi-
duales en regidn suprapubica.

Pruebas complementarias

Se realiz6é cultivo microbiolégico de las lesio-
nes y serologfas frente VVZ, VHS |y Il con resul-

Lesiones pustulosas en lactante

Autores: Josefina Sanz Navarro, Paola Maldonado Cid,
Miryam Triana Junco, Raul de Lucas Laguna

Centro: Hospital Universitario La Paz, Madrid

tado negativo. En la analitica destacé: eosinofilia
(18,7%) y aumento de IgE (94 kU/I).

Se practicé biopsia, que demostré una hiper-
plasia epidérmica y un infiltrado inflamatorio
perivascular e intersticial y en menor grado peri-
folicular, compuesto fundamentalmente por eosi-
ndfilos, con escasos linfocitos e histiocitos (fig. 2).

Diagnadstico

Pustulosis eosinofilica infantil (PEI).

Tratamiento

Corticoides topicos de baja potencia asociados
a antibioticos tépicos para prevenir sobreinfeccién
bacteriana.

Evolucion

A los 6 meses del inicio del cuadro clinico,
se observd una importante disminucion en el
numero de brotes con buena respuesta a trata-
miento tépico.

Comentario

La foliculitis pustulosa eosinofilica (FPE) se cla-
sifica en: FPE clasica o enfermedad de Ofuji, FPE
asociada a inmunosupresion y PEl, siendo mas
frecuentes las dos primeras categorias'. La PEl se
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Figura 1

Lesiones pustulosas aisladas en cuero
cabelludo que simulan picaduras.

caracteriza por brotes recurrentes de pdapulas y
pustulas estériles sobre una base eritematosa,
sin adoptar las formas anulares caracteristicas de
las formas adultas. Se localizan principalmente
en cuero cabelludo y con menos frecuencia en el
tronco y extremidades. Suele debutar durante el
primer afio de vida y es mas frecuente en varones.
No se asocia a manifestaciones sistémicas y tiene
un prondstico excelente con resolucion esponta-
nea'. Aparece eosinofilia periférica en el 70%
de los casos y puede existir elevacion de IgE2. Los
estudios microbioldgicos de las pustulas son nega-
tivos. Histolégicamente, y a diferencia de los adul-
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Figura 2 Biopsia de una pustula (tincion
hematoxilina-eosina) que muestra infiltrado
inflamatorio intersticial compuesto por eosinéfilos
sin predominio folicular.

tos, el infiltrado eosinofilico suele ser perifolicular
(en vez de folicular) y no presenta espongiosis
en la vaina radicular externa®3. Su etiopatogenia
permanece sin aclarar. La reaccién de hipersen-
sibilidad con quimiotaxis selectiva de eosinéfilos
parece ser el mecanismo fundamental y reflejaria
una disregulacién inmunolégica con predominio
de la respuesta de linfocitos Th24. El tratamiento
con antibidticos tépicos, sistémicos y corticoides
tdpicos muestra resultados variables, pero debido
al buen prondstico de esta enfermedad, se tiende
a realizar tratamiento conservador con corticoides
tépicos, pudiendo asociar antihistaminicos.

1 Wolff K, Goldsmith LA, Katz SI, et al (eds). Fitzpatrick Dermatologia en Medicina General. 72 ed. Médica Panamericana;

2009; p. 314-5.

2 Ladrigan MK, Leboit PE, Frieden IJ. Neonatal eosinophilic pustulosis in a 2-month old. Pediatr Dermatol. 2008;25(1):52-

55

3 Asgari M, Leiferman KM, Piepkorn M et al. Case report: neonatal eosinophilic pustulosis. Int J Dermatol. 2006;45:131-

134

4 Morales AL, et al. Pustulosis eosinofilica infantil. Actas Dermosifiliogr. 2005;96(1):40-2.



en pene

Ulcera dolorosa recurrente

Autores: Nerea Ormaechea Pérez, Ane Jaka Moreno,

Elena del Alcazar Viladomiu

Supervisor: Arantxa Lopez Pestafia

Centro: Hospital Universitario Donostia

Anamnesis

Varén de 75 afios con antecedente de adeno-
carcinoma de prostata en 1999. En abril de 2003
consulté por una Ulcera dolorosa de bordes infla-
matorios en glande, de un mes de evolucién. Pre-
viamente, en agosto de 2001, habia consultado
por una placa eritematosa ulcerada a nivel preti-
bial derecha, que mostraba un infiltrado granulo-
matoso en la histologfa, siendo el cultivo negativo
y que se resolvié en unos 7 meses con antibiético
tdpico.

Exploracion fisica

En cara anterior de glande presentaba una
Ulcera de bordes inflamatorios y fondo fibrinoide
de 1,5 x 1 cm de didmetro (fig. 1a). No presentaba
lesiones cutaneas en el resto de tegumento.

Exploraciones complementarias

La inmunofluorescencia directa para herpes,
cultivo para bacterias, micobacterias y hongos,
analitica de sangre incluyendo glucemia, factor
reumatoide, ANA, ANCA y RPR, fueron normales.
La biopsia mostré granulomas con empalizada de
histiocitos epitelioides y areas de necrobiosis del
colageno (fig. 1b, 1cy 1d).

Diagnastico

Necrobiosis lipoidica de pene.

Tratamiento

Se inicié tratamiento con corticoides orales,
consiguiendo la resolucion de la lesién en un mes
dejando una cicatriz deprimida residual (fig. 2a'y
2b).

Evolucion

Posteriormente ha tenido dos brotes de Ulce-
ras en glande (fig. 2c y 2d), con intervalos de
7-9 meses, que han requerido tratamiento con
corticoides sistémicos y pentoxifilina. Durante
el seguimiento la glucemia ha sido siempre nor-
mal. El paciente no ha presentado mas brotes de
necrobiosis lipoidica desde hace 6 afios.

Comentario

La necrobiosis lipoidica (NL) fue descrita por
Oppenheim en 1929, quien la denomind inicial-
mente “dermatitis atrophicans diabetica”. Poste-
riormente, dado que no es exclusiva de pacientes
con diabetes, se ha adoptado la nomenclatura
definitiva de NL. Suele presentarse como placas
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Figura 1a Ulcera de bordes inflamatorios en
glande. 1b  Granulomas en empalizada de
histiocitos epitelioides alternando con areas de
necrobiosis del colageno. 1c  Necrobiosis rodeada
de infiltrados linfohistiocitarios. 1d  Histiocitos en
empalizada.

amarillo marronaceas, atréficas, con telangiecta-
sias, rodeadas de un halo sobreelevado, violaceo,
generalmente en regién pretibial. Otras localiza-
ciones menos frecuentes son las extremidades
superiores, la cara y el cuero cabelludo. El pene
es una localizacién poco frecuente. Hemos encon-
trado en la literatura cinco casos'> de NL de pene.
Todos ellos presentaban Ulceras recurrentes sobre
una base eritematosa, en el glande, que curaban
dejando cicatrices deprimidas. En la biopsia se
observa necrobiosis del coldgeno con granulo-
mas en empalizada. De los casos descritos, dos
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Figura 2a Resolucion de la tlcera. 2b  Cicatriz

residual. 2c  Brote de NL a los 7 meses. 2d  Ultimo
brote al cabo de 9 meses.

se asociaban a diabetes'® y ademas uno de ellos
presentaba una lesion de NL en la region preti-
bial' al igual que nuestro paciente. El diagnéstico
diferencial debe establecerse con el granuloma
anular, nédulos reumatoides, granuloma a cuerpo
extrano, tuberculosis, sifilis y sarcoma epitelioide.
No existe un tratamiento definitivo, pero los cor-
ticoides orales y, en algunos casos, la pentoxifi-
lina235 consiguen la resoluciéon de los brotes.
Como conclusién, queremos destacar que la NL
deberia incluirse en el diagnostico diferencial de
Ulceras del pene dolorosas recurrentes.

1 Lecroq C, Thomine E, Boullie MC, Lauret P. Nécrobiose Lipoidique atypique génitale. Ann Derm Vénéréol 1984;111:717-
718.

2 Espafia A, Sanchez-Yus E, Serna MJ, Redondo P, Robledo A, Quintanilla E. Chronic balanitis with palisading granulomas:
an atypical genital localization of necrobiosis lipoidica responsive to pentoxifylline. Dermatology 1994;188(3):222-5.

3 Velasco-Pastor AM, Gil-Mateo MP, Martinez-Aparicio A, Aliaga-Boniche A. Necrobiosis lipoidica of the glans penis. Br J
Dermatol 1996;135(1):154-5.

4 El Sayed F, Elbadir S, Ferrere J, Marguery MC, Bazex J: Chronic balanitis: an unusual localisation of necrobiosis lipoidica.
Genitourin Med 1997;73:579-580.

5 Tokura Y, Mizushima Y, Hata M, Takigawa M. Necrobiosis lipoidica of the glans penis. JAAD 2003;49(5):921-924.



Edema en labio superior en
un paciente varon de 48 anos

Autores: Janet Cristina Cardona Alzate, Fabienne Robuschi

Lestouquet, Blas Alexis Gdmez Dorado

Supervisor: Cristina Schoendorff Ortega

Centro: Hospital Virgen de la Salud, Toledo

Anamnesis

Varén de 48 afios sin antecedentes personales
de interés que consulté por edema en labio supe-
rior, no doloroso, de 6 meses de evolucion. No
episodios previos, no desencadenante asociado,
no historia de enfermedad periodontal, no sinto-
mas gastrointestinales ni neurolégicos. No historia
de alergia alimentaria.

El paciente habfa sido tratado con antibiotico-
terapia (amoxacilina-acido clavulénico) prescrita
por su médico de Atencién Primaria sin mejoria.

Exploracion

Labio superior aumentado de tamafo, edema-
toso, eritematoso, no infiltrado. No doloroso a la
palpacion (fig. 1). No alteraciones en la mucosa
oral ni en la lengua. No otras lesiones cutaneas
acompanantes.

Pruebas complementarias

Radiografia de torax sin alteraciones patolégi-
cas. Mantoux negativo.

Analitica con hemograma, velocidad de sedi-
mentacién globular, enzima convertidora de
angiotensina y niveles de glucosa 6-fosfato deshi-
drogenasa dentro del rango de referencia.

Valoracién de alergias alimentarias negativa.

El estudio histopatologico revelé paragquerato-
sis y acantosis. Infiltrado inflamatorio crénico con
granulomas epitelioides no necrotizantes. Ziehl
negativo (fig. 2).

Diagnostico

Queilitis granulomatosa.

Tratamiento

Se inici6 tratamiento con hidroxicloroquina
200 mg durante 3 meses asociado a metronidazol
250 mg cada 12 horas durante el primer mes, con
posterior cambio a prednisona oral ante la falta de
respuesta clinica.

Evolucion

El cuadro clinico no presentd respuesta satis-
factoria al manejo inicial con hidroxicloroquina y
metronidazol, por lo que se sustituyé por corti-
coides orales con una respuesta discreta y en el
momento actual se plantea la opcién de corticoi-
des intralesionales y/o dapsona.

Comentario

La queilitis granulomatosa o queilitis de Meis-
cher es un trastorno inflamatorio raro caracte-
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Figura 1

Edema difuso del labio superior.

rizado por edema no doloroso de uno o ambos
labios, inicialmente episédico y posteriormente
persistente, que afecta predominantemente a
pacientes jovenes. Se encuentra dentro del espec-
tro de las enfermedades granulomatosas orofacia-
les y se considera una forma incompleta del sin-
drome de Melkersson-Rosenthal (triada de edema
orofacial, pardlisis facial recurrente y lengua fisu-
rada). El examen histologico revela inflamacién
granulomatosa no necrotizante.

La etiologia es desconocida. Se han postulado
teorias que la relacionan con manifestaciones
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Figura 2 Histopatologia (tincion hematoxilina-
eosina): granulomas no necrotizantes e infiltrado
inflamatorio cronico.

extraintestinales de la enfermedad de Crohn; aso-
ciaciones con reacciones alérgicas al cobalto y a
aditivos de la comida, como también a infecciones
dentales.

El tratamiento es poco eficaz y las recaidas
son frecuentes. Se han intentado tratamiento
con corticosteroides orales y/o intralesionales,
clofazimina, hidroxicloroquina, metronidazol,
macrolidos, tetraciclinas, sulfapiridina, dapsona
e infliximab. El tratamiento quirtrgico con quei-
loplastia se reserva para casos graves desfiguran-
tes.

1 Cheilitis granulomatosa. Van der Waal RI, Schulten EA, van de Scheur MR, Wauters IM, Starink TM, van der Waal I. J Eur

Acad Dermatol Venereol. 2001 Nov; 15(6):519-23. Review

2 Cheilitis granulomatosa. Rose AE, Leger M, Chu J, Meehan S. Dermatol Online J. 2011 Oct 15;17(10):15. Review

3 Cheilitis granulomatosa: overview of 13 patients with long-term follow-up-results of management. Van der Waal R,
Schulten EA, van de Scheur MR, Starink TM, van der Waal I. Int J Dermatol 2002 Apr;41(4):225-9

4 What is the most effective treatment of cheilitis granulomatosa in Melkersson-Rossental syndrome? Sobjanek M,
Michajtowskil, Zelazny |, Medrzycka-Dabrowska W, Wtodarkiewicz A. J Eur Acad Dermatol Venereol. 2010 Mar;24(3):364-

5. Epub 2010 Jan 11.



lingual

Hiperpigmentacion puntiforme

Autores: Luis Gerardo Beteta Gorriti, Andrea Allende Garcia,

Alejandro Martin Gorgojo, Maria Gavrilova

Supervisor: Maria Dolores Ramoén Quiles

Centro: Hospital Clinico Universitario de Valencia

Anamnesis

Mujer de 17 afios, de origen étnico sudame-
ricano que como antecedentes personales de
relevancia presenta el diagnostico de neurofibro-
matosis tipo 1, confirmada por estudio genético,
(portadora de variaciéon c3047 delGT en hetero-
cigosis en el exén 23 del gen NF1), no presenta
antecedentes quirlrgicos, no toma ninguna
medicacion en forma habitual y no posee habitos
toxicos.

Acude a nuestro servicio por haber notado
desde hacfa un afio y medio aproximadamente
una hiperpigmentacion localizada en el dorso de
la lengua, en ausencia de otros sintomas locales
o sistémicos, por lo que no habia consultado pre-
viamente.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica se pueden apreciar mul-
tiples lesiones hiperpigmentadas, de tono marro-
naceo, puntiformes, distribuidas en el dorso de
la lengua localizadas en las zonas laterales y la
punta, respetando la regién central de la misma
(fig. 1).

Pruebas complementarias

Solicitamos una analitica general que no mos-
traba alteraciones significativas. Realizamos una

biopsia de una de las lesiones cuyo estudio histo-
patolégico mostraba un depdsito de melanina en
la membrana basal epidérmica con presencia de
melanofagos en la dermis subyacente (fig. 2).

Diagnostico

Hiperpigmentacién de las papilas fungiformes
linguales.

Tratamiento y evolucion

Dada la naturaleza benigna y asintomatica de
las lesiones se optd por la abstencion terapéutica.
La paciente sigue controles en nuestro servicio y
en el Servicio de Neurologia de nuestro hospital
por su enfermedad de base, pudiéndose apreciar
la persistencia de las lesiones descritas.

Discusion

La hiperpigmentacion de las papilas fungifor-
mes linguales (HPFL) es una condicion benigna
de relativa frecuencia en algunas razas, particu-
larmente en las mas pigmentadas. Se ha relacio-
nado con otras dermatosis como el liquen plano
y la ictiosis lineal circunfleja, o a enfermedades
sistémicas como anemia perniciosa y ferropénica,
hemocromatosis, entre otras. Clinicamente esta
entidad se caracteriza por una hiperpigmentacién
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Figura 1

confinada a las papilas fungiformes de la lengua,
de naturaleza asintomatica. Histolégicamente se
aprecian numerosos melanéfagos en el drea sube-
pidérmica subyacente a las papilas fungiformes
afectadas, en ausencia de infiltrado inflamatorio.
Se debe establecer un diagnostico diferencial con
otras causas de hiperpigmentacién mucosa como
la enfermedad de Addison, la hemocromatosis,
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Figura 2

anemia perniciosa, melanoma, tatuajes por amal-
gama, etc. No existe un tratamiento eficaz para
la HPFL, sin embargo, dada la naturaleza benigna
de este proceso, asi como la ausencia de sinto-
mas, permiten la abstencion terapéutica, siendo
importante recalcar esto Ultimo para evitar some-
ter al paciente a tratamientos o estudios costosos
e incomodos de forma innecesaria.

1 Holzwanger JM, Rudolph IR, Heaton CL. Pigmented fungiform papillae of the tongue: a common variant of oral pigmen-

tation. Int J Dermatology 1974 Nov-Dec; 13(6):403-8.

2 Isogai Z, Kanzaki T. Pigmented fungiform papillae of the tongue. J Am Acad Dermatol. 1993 Sep;29(3):498-90

3 Koplon BS, Hurley HJ. Prominent papillae of the tongue. Arch Dermatol 1967;95 394-96.

4 Marcoval J, Notario J, Martin-Sala S, Figueras |. Pigmentacion de las papilas fungiformes linguales. A propésito de 2 casos.
5 Werchniak et al. Hyperpigmented patches on the tongue of a young girl. Arch Dermatol. 2004;140: 1275-80

6 Millington GWM, Shah SN. A case of pigmented fungiform lingual papillae in an indian woman. J Eur Acad Dermatol

Venereol.2007;21:705



Eritrodermia generalizada,
hiperqueratosis folicular
y queratodermia palmoplantar

Autores: Camino Prada Garcia, Maria de las Mercedes Otero Rivas,
Marfa Genma Pérez Paredes

Supervisor: Pedro Sanchez Sambucety

Centro: Complejo Asistencial de Leén

Anamnesis

Presentamos el caso de un varén de 74 anos,
sin antecedentes personales de interés, que es
ingresado en el Servicio de Dermatologia por
eritrodermia generalizada. El paciente refiere un
cuadro de 2 meses de evolucién que comenzoé
con prurito y descamacion en cuero cabelludo,
progresivamente fue empeorando y extendién-
dose las lesiones a cara, tronco y extremidades,
haciéndose generalizadas.

Exploracion fisica

A la exploracién se apreciaban multiples placas
eritematodescamativas, confluentes, de distribu-
cién generalizada, papulas foliculares hiperquera-
tosicas e islotes bien delimitados de piel no afec-
tada (fig.1a). En plantas y palmas presentaba una
queratodermia amarillenta difusa y cérea. No se
palpaban adenopatias cervicales, axilares ni ingui-
nales.

Exploraciones complementarias

El estudio analitico, que incluy6é bioquimica,
hemograma, proteinograma, autoinmunidad
(ANA, ENA, DNA), perfil tiroideo, complemento,
sistematico y sedimento de orina, serologfas (VHB,
VHC, VIH, sifilis) y marcadores tumorales (B-2

microglobulina, CA 19,9, a-fetoproteina, CEA,
PSA), fue estrictamente normal.

La biopsia cutdnea mostrd signos de dermatitis
perivascular superficial presentando un moderado
infiltrado linfocitario con hiperqueratosis orto y
paraqueratésica (fig. 2).

Diagnastico

Hallazgos clinicos e histopatolégicos compati-
bles con el diagnostico de pitiriasis rubra pilaris.

Tratamiento y evolucion

Iniciamos tratamiento sistémico con meto-
trexato 15 mg, acfol 5 mg, acitretino 25 mg,
hidroxicina 25 mg cada 12 horas, amitriptilina 10
mg cada 8 horas, omeprazol 20 mg y prednisona
20 mg en pauta descendente, asi como trata-
miento tépico con vaselina liquida dos o tres veces
al dfa, calcipotriol cada 12 horas en tronco y extre-
midades y tacrolimus 0,1% en la region facial. El
paciente presentd buena respuesta y evolucion
favorable con mejoria de sus lesiones, por lo que
fue dado de alta a los 15 dias del ingreso.

En la revision a los 20 dias y al mes, se obje-
tivé una mejoria evidente, evolucionando hacia la
curacion completa y las lesiones fueron desapa-
reciendo progresivamente en el transcurso de 6
meses (fig. 1b).
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Figura 1a Placas eritematodescamativas,
confluentes, con islotes de piel no afecta.
Figura 1b Paciente 4 meses postratamiento.

Comentario

La pitiriasis rubra pilaris es un infrecuente tras-
torno de la queratinizacion de etiologfa descono-
cida, aunque se han barajado distintas hipdtesis
como alteraciones del metabolismo de la vitamina
A, infecciones o factores genéticos. Afecta por
igual a ambos sexos y tiene una edad de distribu-
cion bimodal, con incidencias maximas en la pri-
mera y la quinta décadas de la vida'?. Se subcla-
sifica en seis tipos'>, el caso que presentamos fue
definido como tipo | o clasico del adulto, caracte-
rizado por eritrodermia con islotes de piel normal,
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Figura 2 Estudio histopatoldgico (x20) con
hiperqueratosis orto y paraqueratésica, acompafiada
de un moderado infiltrado inflamatorio perivascular.

hiperqueratosis folicular y queratodermia palmo-
plantar'3. La progresion de las lesiones suele tener
un caracter cefalocaudal** y puede acompanarse
de prurito. El examen histopatolégico revela
hiperqueratosis, paragueratosis vertical y horizon-
tal alternante y un leve infiltrado linfocitico peri-
vascular superficial>. El diagnostico se basa en la
evaluacion clinica con la confirmacion histopato-
l6gica®. En cuanto al tratamiento, se combinan
agentes tdpicos (emolientes, queratoliticos, deri-
vados de la vitamina D, tacrolimus) y sistémicos
(retinoides, metotrexato, antihistaminicos)'>.

Gonzalez Burgos L, di Martino Ortiz B, Rodriguez Masi M. Muijer con eritrodermia. Piel. 2011;26(3):155-7

2 Kkein A, Landthaler M, Karrer S. Pityriasis Rubra Pilaris. Am J Clin Dermatol. 2010;11(3):157-70
3 Sehgal VN, Srivastava G, Dogra S. Adult onset pitiriasis rubra pilaris. Indian J Dermatol Venereol Leprol. 2008;74(4):311-

21

4 Selvaag E, Haedersdal M, Thomsen K. Pityriasis rubra pilaris: a retrospective study of 12 patients. J Eur Acad Dermatol

Venereol. 2000;14(6):514-5

5 L White K. Pityriasis rubra pilaris. Dermatol Online J. 2003;9(4):6



Tumefaccion sdlida en region
centrofacial en paciente
con acné rosacea

Autores: Patricia Gonzélez Munoz, Javier Alcantara Gonzalez,
Marfa Asuncién Ballester Martinez, Natalia Jiménez Gémez

Supervisor: Antonio Harto Castafo

Centro: Hospital Universitario Ramon y Cajal, Madrid

Anamnesis

Varon de 54 afos, con historia de acné rosa-
cea de mas de 10 afios de evolucion tratado en los
momentos de empeoramiento clinico con tetraci-
clinas via sistémica y metronidazol via tépica con
buena respuesta, acudio al Servicio de Urgencias
por un cuadro clinico de 3 meses de evolucién
consistente en eritema y tumefacciéon persistentes
y progresivos en la region centrofacial. El motivo
de consulta méas que estético era funcional, ya que
segun referfa el paciente dificultaba la apertura
ocular y la respiracién nasal por obstruccién par-
cial de los orificios nasales. Entre sus anteceden-
tes médicos destacaba Unicamente un sindrome
ansioso-depresivo en tratamiento con paroxetina
desde hacia 2 afnos. El paciente negaba haber
sufrido previamente algun traumatismo en la
region facial, ser usuario de procedimientos esté-
ticos tipo infiltraciones faciales, haberse aplicado
algun cosmético tépico nuevo en la zona, estar
expuesto a productos guimicos o haber modificado
recientemente su medicacion habitual. El cuadro
cutdneo no se acompafiaba de ninguna sintoma-
tologfa sistémica en la anamnesis por aparatos y
6rganos ni tampoco habia presentado fiebre.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica se objetivaba la existen-
cia de un edema de consistencia dura, sin fovea,
asintomatico, de limites mal definidos, sin signos
inflamatorios locales, localizado en la region cen-

trofacial incluyendo la regién glabelar, las regiones
infraorbitarias, la nariz y la zona medial de ambas
mejillas. Dicha tumefaccién ocasionaba un impor-
tante edema blando en ambos pdrpados que
limitaba la apertura ocular, pero la exploraciéon
otrorrinolaringoldgica realizada no demostréd la
existencia de una obstruccién significativa de las
fosas nasales. Ademas presentaba pdapulas erite-
matosas y alguna pustula en dorso nasal y mejillas
sin comedones (fig. 1). El resto de la exploracién
cutdnea era normal, incluyendo las mucosas.

Exploraciones complementarias

La analitica sanguinea incluyendo hemograma,
bioquimica, coagulacién, anticuerpos antinu-
cleares, factor reumatoide, inmunoglobulinas,
proteinograma, espectro electroforético, comple-
mento y reactantes de fase aguda, solo eviden-
cié un ligero aumento de la proteina C reactiva
(14,4 mg/l con rango 0-5).

Las serologias de virus hepatotropos (VHB y
VHQ), sffilis y VIH fueron negativas.

Las radiografias simples de térax y senos para-
nasales no mostraron datos radiolégicos de rele-
vancia.

La biopsia cutdnea mostraba hallazgos ines-
pecificos: edema en dermis papilar y media y
un denso infiltrado inflamatorio linfohistiocitario
perivascular y perianexial con alguna célula plas-
matica.
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Edema centrofacial sélido antes
del tratamiento.

Figura 1

Diagndstico

Edema facial s¢lido persistente (EFSP) o enfer-
medad de Morbihan como complicacién de un
acné rosacea.

Tratamiento

Se inici¢ tratamiento sistémico con doxiciclina
100 miligramos diarios asociados a prednisona a
dosis de 1 mg/kg/dia.

Evolucion

2 semanas después de iniciado el tratamiento
se observd una gran mejoria clinica con la reso-
lucion completa al mes (fig. 2), iniciandose un
descenso progresivo de las dosis de los farmacos
hasta su suspensién. No se ha observado recidiva
en los 6 meses posteriores a haber finalizado el
tratamiento.

Discusion

El EFSP o enfermedad de Morbihan es una
complicacién bien conocida pero infrecuente del
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Figura 2 Resolucién completa del edema tras
el tratamiento.

acné vulgar, pero también se han descrito algunos
casos asociados a acné rosacea’. Aunque suele
presentarse en adultos jévenes con una historia de
acné entre 2 y 5 afios, no existe correlacion entre
el edemay el curso clinico del acné. Se manifiesta
clinicamente como una tumefacciéon dura, persis-
tente y asintomatica en la region centrofacial sin
signos inflamatorios, oscilando su tiempo de evo-
luciéon desde varios meses a pocos afos. El diag-
noéstico es fundamentalmente clinico, ya que no
existen datos analiticos ni histopatoldgicos especi-
ficos?. Su patogenia es desconocida pero se hipo-
tetiza que la inflamacién crénica del acné causarfa
a largo plazo un dafo en los vasos linfaticos, lo
gue explicaria la ausencia de mejoria del edema
con el tratamiento para el acné. El tratamiento es
tan variado como insatisfactorio. La isotretinoina
es el tratamiento que ha demostrado mayor efi-
cacia en la literatura médica, y en ocasiones se
ha asociado a clofazimina o ketotifeno. Otros
tratamientos empleados con variables grados de
respuesta han sido los corticoides sistémicos, los
antibidticos, la colchicina, la cirugia, la radiotera-
pia, el IFN-y, los diuréticos y los antihistaminicos®4.

1 Mazzatenta C, Giorgino G, Rubegni P, et al. Solid persistent facial oedema (Morbihanis disease) following rosacea, suc-
cessfully treated with isotretinoin and ketotifen. Br J Dermatol. 1997;137:1020-1.

2 Hernandez-Cano N, De Lucas Laguna R, Lazaro Cantalejo TE, et al. Solid persistent facial edema associated to acne vul-
garis: treatment with systemic corticosteroids. Actas Dermosifiliogr 1999;90:187-190.

3 Manolache L, Benea V, Petrescu-Seceleanu D. A case of solid facial oedema successfully treated with isotretinoin. J Eur

Acad Dermatol Venereol. 2009;23:965-6.

4 Patel AB, Harting MS, Hsu S. Solid facial edema: treatment failure with oral isotretinoin monotherapy and combination
oral isotretinoin and oral steroid therapy. Dermatol Online. 2008,15:14.



Papulas rojizas faciales
en mujer de mediana edad

Autores: Laura Padilla Espana, Teresa Fernandez Morano,

Carlos Hernandez Ibafnez

Supervisor: Javier del Boz Gonzalez

Centro: Hospital Costa del Sol, Marbella

Anamnesis

Mujer de 36 afos sin antecedentes médicos
de interés que consulta por aparicién de forma
eruptiva y progresiva de dos lesiones de aspecto
vascular asintomaticas en sien derecha de un
aflo de evolucion. Segun refiere la paciente, en
un principio las lesiones eran aplanadas y de
pequefo tamafo sin antecedente traumatico en
esa zona, y posteriormente habian ido creciendo
adquiriendo un aspecto mas papuloso.

Exploracion fisica

A la inspeccién se apreciaban dos lesiones
papulosas de un color rojo intenso, una de mayor
tamano a nivel de sien derecha y otra sobre cola
de ceja derecha. A la dermatoscopia se objetiva
una estructura similar al patrén lacunar caracteris-
tico de los hemangiomas (fig. 1).

No se palparon adenopatias locorregionales a
la exploracion fisica.

Exploraciones complementarias

Se realizd biopsia de una de las lesiones que
revelé una proliferacion vascular circunscrita cons-
tituida por vasos sanguineos tapizados por células

endoteliales hinchadas y prominentes sobre la luz
vascular de aspecto epitelioide acompanado de
un infiltrado inflamatorio mixto en el que predo-
minaban los eosindfilos (fig. 2). Se realizé inmuno-
histoquimica con marcador para VHS-8, que fue
negativo.

Para completar el estudio se llevé a cabo anali-
tica sanguinea sin alteraciones de interés (descar-
tandose eosinofilia periférica).

Diagnadstico

Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia.

Tratamiento

Se realizé crioterapia de la lesion residual tras
la biopsia en sien derecha y de la lesién a nivel de
cola de ceja con buen resultado clinico.

Evolucion

Tras varios meses de evolucion, sélo persisten
maculas hipocrémicas residuales tras la aplica-
cion de crioterapia. Sin embargo, la paciente
continla en seguimiento dada la alta tasa de
recurrencia.
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Figura 1a Lesion papulosa de HALE en sien derecha precrioterapia.

Figura 1b  Dermatoscopia de lesion de HALE.

Figura 2a Histologia tincion hematoxilina-eosina (x100).
Figura 2b Histologia tincion hematoxilina-eosina (x200).

Comentario

Presentamos este caso de hiperplasia angiolin-
foide con eosinofilia (HALE) —también conocido
como hemangioma epitelioide— por tratarse de
una proliferacion vascular benigna de escasa inci-
dencia que destaca por su alta tasa de recurren-
cia (hasta en un 30% de los casos independien-
temente del tratamiento recibido), de etiologia
probablemente reactiva. Asimismo, aportamos
imagen dermatoscopica de la lesiéon, que presenta
gran semejanza con el patrén lacunar tipico de
los hemagiomas capilares. No hemos encontrado
referencias a la misma en la literatura especiali-
zada.

El diagndstico diferencial debe plantearse con
procesos de base inflamatoria, neoplasica, vas-
cular, y principalmente con la enfermedad de
Kimura, con la que mantiene ciertas similitudes.

Clasicamente el tratamiento de eleccién ha sido
la cirugfa convencional, aunque se han empleado
otras modalidades terapéuticas con respuesta cli-
nica similar como la infiltracién intralesional de
corticoides, imiquimod vy electrocuretaje entre
otros. En nuestro caso se obtuvo buena respuesta
tras aplicacion de crioterapia, pero dado el carac-
ter benigno y recurrente del proceso creemos que
una actitud expectante y conservadora deberia ser
lo mas aconsejable en la mayoria de los casos.



Multiples papulas hiperqueratosicas
en extremidades

Autores: Ramoén Pigem Gasos, Karem Ortiz Ibafiez,

Salvador Villablanca Spinetto

Supervisor: Juan Ferrando Barbera

Centro: Hospital Clinic de Barcelona

Anamnesis

Varén de 69 afos, sin alergias medicamen-
tosas, ex fumador. Antecedentes familiares de
diabetes en la madre y cardiopatia isquémica en
el padre. Como antecedentes patologicos desta-
can hipercolesterolemia y diabetes mellitus tipo 2
en tratamiento con antidiabéticos orales con un
buen control metabdlico. Entre sus antecedentes
quirdrgicos destaca apendicectomia, herniorrafia
inguinal y amigdalectomia. Consulté por la pre-
sencia de papulas y placas eritematosas, algunas
hiperqueratosicas, levemente pruriginosas de
afnos de evolucion. El paciente explica que inicial-
mente predominaban en extremidades inferiores
y que posteriormente se extendieron al resto del
cuerpo. Nunca habfa consultado con anterioridad,
ya que no le producian sintomatologia.

Exploracion fisica

Se observan multiples papulas aplanadas
queratosicas eritematomarronaceas rugosas con
collarete descamativo e hiperqueratosis central.
Existiendo importante afectaciéon tanto de los bra-
zos como de las extremidades inferiores (fig. 1).
Palmas y plantas respetadas. Entre todas estas
lesiones destaca una papula hiperpigmentada bri-
llante, de caracteristicas diferentes al resto, locali-
zada en el hombro izquierdo, en la que se observa
imagen en hojas de arce y gldébulos azul-grises a

la epiluminiscencia. Sin adenopatias, resto de la
exploracion fisica anodina.

Exploraciones complementarias

Se realiza una biopsia cutdnea del borde de
una de las mdltiples lesiones hiperqueratésicas
que muestra una epidermis hiperqueratdsica con
formacién de una lamela cornoide gruesa (fig. 2).
Se toma otra biopsia de la lesién localizada en el
hombro, que se informa como enfermedad de
Bowen, por lo que se procedié a la extirpacion
completa de la lesion con margenes libres.

Diagnostico

Poroqueratosis actinica diseminada superficial.

Tratamiento

Inicialmente (agosto 2006) se pautd trata-
miento antihistaminico para el prurito y una
crema con tacalcitol para aplicar sobre las lesiones
ademas de optimizacion del tratamiento fotopro-
tector con respuesta parcial inicial.

Evolucion

Durante los 7 afos que lleva en seguimiento,
el paciente ha presentado en alguna ocasién
sobreinfeccién de las lesiones, resolviéndose con
la aplicacion de acido fusidico topico. En 2007 se
probd con imiquimod 5% en crema para algu-
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Figura 1
hiperqueratdésico.
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Detalle de lesiones en extremidades inferiores. Pequefias papulas eritematosas con borde

Figura 2a Se observa un infiltrado linfocitario en dermis justo debajo de la laminilla cornoide.
Figura 2b Detalle de la laminilla cornoide y de la alteracién de la estructura normal de la epidermis en esta

area.

nas de las lesiones localizadas en los brazos, pero
tuvo que suspenderse a las pocas semanas por la
gran irritacion que produjo. También se ha rea-
lizado tratamiento con otras formulaciones de
acido retinoico 0,05%, acido lactico 12% y con
otros derivados de la vitamina D tépicos como el
calcipotriol, consiguiéndose buenas respuestas
parciales durante bastante tiempo. Junto con el
tratamiento médico también se ha hecho especial
énfasis en la hidratacién topica, ya que el paciente
presentaba tendencia a la xerosis cutanea. Actual-

mente ha iniciado terapia fotodindmica. Otra
posibilidad terapéutica a contemplar en este caso
podria ser el diclofenaco tépico.

Comentario

Existen distintos tipos de poroqueratosis, entre
los que la porogueratosis actinica diseminada
superficial es la variante mas comun. Se presenta
con multiples papulas de reborde filiforme sobreele-
vado e hiperqueratésico. Tipicamente afecta extre-
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midades inferiores y respeta la cara. La patogenia
de este trastorno de la queratinizacién todavia no
estd completamente aclarada. Se hipotetiza con la
existencia de un clon de células epidérmicas anor-
males que provocan un infiltrado linfocitario dér-
mico reactivo. Entre los factores desencadenantes
destacan la radiacion UV y la inmunosupresion.
Existen casos de carcinoma escamoso que se ha
desarrollado sobre lesiones de poroqueratosis, por
lo que siempre debe tenerse presente esta posibi-
lidad durante el seguimiento de estos pacientes. El
hallazgo caracteristico de la poroqueratosis es la
columna paraqueratésica (laminilla cornoide) que
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se observa en la histologia y que se corresponde
con el borde hiperqueratésico de la lesion que se
observa macroscdpicamente; bajo ésta se obser-
van queratinocitos disqueratosicos y en ocasiones
puede faltar la capa granulosa de la epidermis. El
principal diagnostico diferencial debe hacerse con
las queratosis actinicas, ya que ambos tipos de
lesiones coexisten en numerosas ocasiones. La base
del tratamiento se basa en la destruccion del clon
de células alteradas para lo que se han utilizado
multiples tratamientos, desde crioterapia, 5-fluo-
rouracilo, laser de CO,, exéresis simple o acitretino
oral, que mejora temporalmente las lesiones.

1 Sertznig P, von Felbert V, Megahed M. Porokeratosis: present concepts. J Eur Acad Dermatol Venereol 2011 Sep 20. doi:

10.1111/.1468-3083.2011.04275.x

2 Skupsky H, Skupsky J, Goldenberg G. Disseminated superficial actinic porokeratosis: A treatment review. J Dermatolog

Treat 2012; 23: 52-6

3 Murase J, Gilliam AC. Disseminated superficial actinic porokeratosis co-existing with linear and verrucous porokeratosis in
an eldery woman: Update on the genetics and clinical expression of porokeratosis. J Am Acad Dermatol 2010; 63: 886-91

4 Vlachou C, Kanellas Al, Martin-Clavijo A, Berth-Jones J. Treatment of disseminated superficial actinic poroqueratosis with
topical diclofenac gel: a case series. J Eur Acad Dermatol Venereol 2008;22, 1343-45

5 Kluger N, Dereure O, Guilhou JJ, Guillot B. Genital porokeratosis: Treatment with diclofenac topical gel. J Dermatolog

Treat 2007; 18: 188-190



Placas eritematosas dolorosas
tras cuadro catarral

Autores: Paula Martin Cuevas, Blanca Moyano Almagro,

Jorge Alonso Suarez Pérez, Modesto Martin Gonzalez

Supervisor: Norberto Lépez Navarro

Centro: Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Malaga

Anamnesis

Mujer de 66 afos, sin antecedentes personales
de interés, que consulta por lesiones cutaneas de
12 dias de evolucioén, dolorosas, localizadas a nivel
de espalda, extremidades superiores e inferiores y
palmas de las manos. La paciente referia un cua-
dro catarral previo a la aparicion de las lesiones,
con episodios de febricula vespertina. No habia
tomado ninglin medicamento.

Exploracion fisica

En la parte alta de espalda, cara externa de
brazos y palmas de las manos, se observaban
numerosas placas eritematosas, levemente indu-
radas, de bordes bien delimitados, dolorosas de
forma espontéanea y a la palpacion (fig. 1). En cara
anterior de piernas también se apreciaban placas
de similares caracteristicas y, ademas, algunos
nédulos eritematosos dolorosos.

Exploraciones complementarias

En la analitica destacaba una leve leucocitosis
(13.900/mm?3) con neutrofilia (81%).

Los marcadores tumorales y de autoinmunidad
fueron normales.

En el estudio histopatolégico se observaba
edema en la dermis papilar con un infiltrado a nivel
dérmico superficial, compuesto principalmente

por células de aspecto histiocitoide, localizadas
preferentemente a nivel intersticial y entremezcla-
das con algunos linfocitos y células plasmaticas.
Estas células histiocitoides mostraban positividad
para mieloperoxidasa (fig. 2).

Diagnastico

Sindrome de Sweet histiocitoide.

Tratamiento

Se pauté tratamiento con prednisona por via
oral a dosis de 0,5 mg/kg peso hasta control del
cuadro clinico, con posterior reduccién progresiva
de la dosis inicial.

Evolucion

La respuesta fue excelente, con remisién de las
lesiones en unas semanas, persistiendo una leve
hiperpigmentacion residual. La paciente sigue
revisiones periédicas, sin haberse detectado, hasta
el momento, asociacién con ningln proceso neo-
plasico ni autoinmune.

Comentario

El sindrome de Sweet o dermatosis febril neu-
trofilica fue descrito por primera vez por Robert
Douglas Sweet en 1964'. Se trata de un cuadro
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Figura 1
espalda y palmas de las manos.

Placas eritematosas, bien delimitadas, dolorosas a la palpacién, localizadas en parte superior de
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Figura 2a Hematoxilina y eosina: células con habito histiocitico, localizadas preferentemente a nivel
intersticial, con nucleos grandes con nucleolos evidentes y citoplasmas vacuolados.
Figura 2b  Tincién para mieloperoxidasa positiva para algunas de estas células.

cutaneo reactivo de etiologia desconocida, carac-
terizado por placas y nédulos eritematosos y dolo-
rosos de rapida aparicién, acompanados de fiebre,
leucocitosis y neutrofilia. A menudo, el cuadro va
precedido de una infeccién viral, especialmente del
tracto respiratorio superior, pero también se han
descrito asociaciones con neoplasias hematolégi-
cas o viscerales, medicamentos y enfermedades
autoinmunes. Los hallazgos histopatolégicos habi-
tuales consisten en un infiltrado inflamatorio en la
dermis, compuesto principalmente de neutréfilos
maduros con leucocitoclasis y sin signos de vasculi-
tis. En 2005, Requena y cols., describieron una serie
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de casos de 41 pacientes con sindrome de Sweet
en los cuales el estudio histopatolégico mostraba
un infiltrado inflamatorio compuesto principal-
mente de células mononucleares de aspecto his-
tiocitoide. Los estudios inmunohistoquimicos, sin
embargo, demostraron que estas células eran en
realidad células mieloides inmaduras. Esta variante
histopatolégica se denominéd sindrome de Sweet
histiocitoide?. El diagnéstico diferencial histiopato-
l6gico debe realizarse con la leucemia cutis y otros
cuadros inflamatorios caracterizados por histiocitos
dispuestos intersticialmente entre las fibras de cola-
geno de la dermis?3.

1 Sweet RD. Acute febrile neutrophilic dermatosis. Br J Dermatol. 1964;76:349-356.

2 Requena L, Kutzner H, Palmedo G, Pascual M, Ferndndez-Herrera J, Fraga J, Garcia-Diez A, Yus ES. Histiocytoid Sweet
syndrome: a dermal infiltration of immature neutrophilic granulocytes. Arch Dermatol. 2005;141:834-42.

3 Malone JC, Slone SP. Sweet syndrome: a disease in histologic evolution? Arch Dermatol. 2005;141:893-5.



Lesion quistica umbilical
en un reciéen nacido

Autores: Ursula Pielasinski Rodriguez, Federico G. Feltes Guzman,

Salma Machan, Luis Requena Caballero

Centro: Fundacion Jiménez Diaz, Madrid

Anamnesis

Recién nacido varén de 10 semanas, fruto de
un embarazo a término y parto no complicados,
de padres no consanguineos. Habia experimen-
tado un desarrollo psicomotor y crecimiento nor-
males, sin ningln antecedente médico de interés
hasta la fecha actual.

Fue derivado a nuestro departamento por pre-
sentar una tumoracion umbilical asintomatica que
se habia hecho evidente a partir de la caida del cor-
don umbilical. La madre referia que en ocasiones
el cordon umbilical drenaba una secrecion liquida
amarillenta. El recién nacido se alimentaba bien y
no se encontraba irritable, no habia experimentado
fiebre ni ninguna otra sintomatologia sistémica.

Exploracion fisica

En la exploracion fisica se objetivd un nédulo
hemiesférico liso, de coloracién rojiza, superficie
uniforme y consistencia blanda, de aproxima-
damente 1 x 1 cm de didmetro, centrado en la
regién umbilical (fig. 1).

Pruebas complementarias

Entre las pruebas solicitadas destacan:

Analitica general: hemograma, bioquimica,
perfil tiroideo, lipidico y renal sin hallazgos pato-
l6gicos.

Sistematico de orina: normal.

Ecografia abdominal: higado, vesicula y via
biliar sin hallazgos valorables. Rifiones de tamafio

normal, con grosor de parénquima conservado sin
signos de dilatacién de la via excretora urinaria.
Vejiga urinaria escasamente repleccionada. Eco-
grafia normal sin hallazgos de interés.
Biopsia-extirpacion: se objetivd una epider-
mis hiperplasica con foco de ulceracion central.
Ocupando el espesor de la dermis aparece una
estructura vertical eosinofila. A mayor detalle
se observaron multiples estructuras glandula-
res y tubulares de diferente didmetro agrupadas
en acinos revestidas por epitelio simple colum-
nar, correspondiente a mucosa gastrointestinal
ectépica. No se observaron atipia citolégica ni
recuento mitético apreciable (fig. 2a'y 2b).

Diagnastico

En base a los hallazgos clinicos e histopatolégi-
cos obtenidos, realizamos el diagnéstico de quiste
del conducto onfalomesentérico o conducto vite-
lino persistente.

Tratamiento

Al tratarse de un remanente embrioldgico y
para evitar complicaciones secundarias, se decidio
tratamiento quirdrgico de la lesion.

Evolucion

El paciente evoluciono favorablemente durante
el postoperatorio siendo dado de alta a la semana
de la intervencién. Actualmente continda su desa-
rrollo normal, sin que se hayan producido recidi-
vas de la lesién ni complicaciones.
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Figura 1

Nédulo rojizo, de superficie lisa 'y
consistencia blanda, de aproximadamente 1 x 1 cm
de didmetro en la regién umbilical.

Discusion

El conducto onfalomesentérico (COM) o vite-
lino se encarga de la comunicacién fetal entre
el saco vitelino y el intestino medio durante la
embriogénisis y generalmente se oblitera entre
la quinta y la novena semana de vida intraute-
rina. Las anomalias relacionadas con la ausencia
total o parcial de dicha involucién se presentan
en un 2% de la poblacion, y pueden aparecen en
cualquier punto a lo largo del trayecto entre el
intestino y el ombligo. Cuando el COM persiste
lo hace mas frecuentemente como un diverticulo
de Meckel y rara vez aparece en forma de quistes
o polipos externos. Cuando esto Ultimo sucede, la
manifestacion cutanea mas frecuente es la de un
nédulo o quiste rojo brillante, friable, blando, de
localizacién umbilical, que puede acompanarse o
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Figura 2a Epidermis hiperplasica con foco

de ulceracion central. Estructura esondfila de
disposicion vertical que ocupa todo el espesor de la
dermis.

Figura 2b A mayor detalle se observan multiples
estructuras glandulares y tubulares agrupadas en
acinos revestidas por epitelio simple columnar,
correspondiente a mucosa gastrointestinal ectopica.

no de secrecién serosa amarillenta. Aunque suele
ser asintomatico, en ocasiones puede asociarse
a otras anomalias congénitas como pueden ser
fistulas entero-umbilicales, sinus umbilicales o
bandas fibrosas congénitas, o también asociarse
a complicaciones secundarias como hemorragia,
invaginacion u obstrucciéon intestinal, que pue-
den poner en riesgo la vida del paciente. Por ello
ante un recién nacido con esta anomalia, debe-
mos realizar ecografia abdominal y/o TAC que
nos permitan descartarlas. Entre los diagnosticos
diferenciales se deben incluir el granuloma umbili-
cal, el granuloma piégeno, hemangiomas, hernia
umbilical, persistencia del uraco, onfalocele y gas-
trosquisis. EIl COM persistente requiere un trata-
miento agresivo, siendo la extirpacion quirlrgica
la solucién mas aceptada de tratamiento.

1 Séanchez ME, Sandoval C, Hernandez M. Persistencia del conducto onfalomesentérico. Diagnéstico diferencial de granu-
loma umbilical en la infancia. Actas Dermosifiliogr 2006; 97:404-5.
2 Hsu J, Wynnis T. Ompaholomesenteric duct remnants: umbilical versus umbilical cord lesions. Pediatric Dermatol 2011;

28: 404-7.

3 Konvolinka CW. Patent omphalomesenteric duct. Surgery 2002; 131: 689-70.

~

Swanson DL, Pakzad B. An umbilical polyp in an infant. Cutis 2005; 76: 233-5.

5 Taranath A, Lam A. Ultrasonographic demonstration of a type 1 omphalomesenteric duct remnant. Acta Radiol 2006; 47:

100-2.



Dermatosis reticular
con lesion oral

Autores: Elena del Alcazar Viladomiu, Ane Jaka Moreno,

Nerea Ormaechea Pérez, Anna Tuneu Valls

Supervisor: Arantxa Lopez Pestafia

Centro: Hospital Universitario Donostia

Anamnesis

Mujer de 59 afios, con antecedentes persona-
les de obesidad, hiperlipidemia, hiperglucemia,
hiperuricemia, y proteinuria, que acudié a nues-
tro servicio en 1996, a la edad de 43 afos, por
presentar lesiones papulosas eritematoviolaceas,
ligeramente pruriginosas, de 20 afios de evolu-
cion. Las lesiones se habian iniciado en los brazos
y muslos, extendiéndose con los afios al cuello,
abdomen, gluteos y extremidades inferiores, pro-
vocando cada vez mayor prurito. A nivel facial
presentaba engrosamiento labial con telangiecta-
sias peribucales y a nivel ocular lesiones eccema-
tosas palpebrales. Le habian realizado una biopsia
anteriormente con diagnoéstico compatible con
poroqueratosis actinica superficial diseminada.

Exploracion fisica

Se objetivaban papulas eritematoviolaceas,
hiperqueratosicas, con disposicion lineal y reticu-
lar, confluentes localizadas en cuello, ambos bra-
zos con afectacion de axilas, abdomen y en cara
interna de muslos (fig. 1). En el paladar blando
presentaba una placa rosada de 1,5 centimetros
de didmetro, indurada y dolorosa a la palpacién
(fig. 2).

Pruebas complementarias

Se realizd una biopsia cutdnea que mostré
hiperqueratosis, paraqueratosis, atrofia epi-
dérmica con degeneracion de la capa basal y
un denso infiltrado liquenoide. La biopsia de la
lesion oral reveld hiperplasia epitelial verrucosa
con paraqueratosis, epidermizaciéon e hiperque-
ratosis con inflamaciéon crénica subepitelial. La
analitica mostré glucosa 136 mg/dL, acido Urico
8 mag/dL, colesterol 207 mg/dL, triglicéridos
231 mg/dL, GGT 69 U/L, proteinuria 75 mg/dl y
hormonas tiroideas normales. Las serologias de
toxoplasma, hepatitis B y C fueron negativas.

Diagnastico

Queratosis liquenoide crénica o enfermedad
de Nekam.

Tratamiento

La paciente ha realizado tratamiento con cor-
ticoides y derivados de la vitamina D tépicos,
fototerapia (PUVA y UVB-NB) y retinoides orales
con escasa mejorfa. Recientemente, ha iniciado
tratamiento con antipaltdicos orales (sulfato de
hidroxicloroquina).
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Figura1 En abdomen y brazos, papulas
eritematoviolaceas hiperqueratdsicas con disposicion
reticular caracteristica.

Evolucion

A lo largo de los afnos, la paciente ha presen-
tado leve mejoria del prurito y de las lesiones,
siendo la adherencia parcial e irregular, persis-
tiendo claramente la clinica cutanea en las sucesi-
vas visitas a nuestro servicio. Ademas, ha seguido
controles por parte de Cirugfa Maxilofacial de la
placa en paladar blando, que también persiste a
pesar del tratamiento.

Comentario

La queratosis liquenoide crénica es un proceso
inflamatorio de etiologia desconocida y muy
poco frecuente con tan sélo 75 casos descritos
en la literatura. Suele iniciarse en la edad adulta
(20-50 afnos) y sigue un curso cronico y progre-
sivo. Clinicamente se caracteriza por papulas poco
pruriginosas de color rojo oscuro, descamativas,

Figura 2 En paladar blando, placa rosada e
indurada.

que adoptan un patron caracteristico lineal y/o
reticular distribuido simétricamente en miembros
y en tronco. En el 75% de los casos hay afectacion
facial en forma de dermatitis seborreica o rosa-
cea-like, pero muy raramente se asocia a lesiones
orales, genitales y oculares. Se puede encontrar
distrofia ungueal en el 30% de los casos e hiper-
queratosis palmoplantar en un 40%. La histologia
muestra hiperqueratosis, paraqueratosis, atrofia
epidérmica alternando con d&reas de acantosis
y un infiltrado liquenoide. La respuesta al trata-
miento es mala, aunque se han descritos casos
que responden parcialmente a PUVA, retinoides
orales y calcipotriol tépico. Aungue el principal
diagnostico debe establecerse con el liquen plano,
las lesiones con distribucion lineal y/o reticular tipi-
cas, el prurito leve e incluso ausente y la mala res-
puesta a los corticoides orales son caracteristicas
propias de la QLC.



Placas eritematodescamativas
generalizadas y queratodermia
palmoplantar

Autores: Eugenia Hernandez Ruiz, Alicia Barreiro Capurro,

Ignasi Pau Charles

Supervisor: José Manuel Mascaré Galy

Centro: Hospital Clinic de Barcelona

Anamnesis

Mujer de 82 afios, sin hdabitos toxicos ni aler-
gias medicamentosas conocidas. No presenta
antecedentes médicos de interés. Consulta por
presentar una erupcion generalizada acompafada
de endurecimiento de la piel de ambas palmas y
plantas con formacién de fisuras de un mes de
evolucion.

No refiere desencadenante previo.

Exploracion fisica

Papulas eritematosas perifoliculares distribui-
das por toda la superficie corporal que confluyen
en el tronco formando grandes placas (fig. 1a). Se
aprecia, ademas, una queratodermia palmoplan-
tar con ligero tono anaranjado y fisuras secunda-
rias. A nivel facial destaca una descamacion fina y
eritema con ectropién secundario.

Exploraciones complementarias

Se realizé una analitica sanguinea (hemograma,
bioguimica y perfil hepatico) que no mostroé alte-
raciones. La radiografia de térax fue normal. Se
practicd una biopsia cutanea donde se observaba
una acantosis epidérmica y paraqueratosis alter-
nada con ortoqueratosis. En dermis se apreciaba
un infiltrado perivascular linfocitario leve (fig. 2).

Diagnastico

Pitiriasis rubra pilaris (forma clasica del adulto,
tipo 1 segun la clasificacion de Griffith).

Tratamiento

La paciente fue tratada con acitretino (25 mg/dia)
junto con corticoides tépicos para las lesiones
del tronco. La queratodermia palmoplantar fue
tratada con queratoliticos tépicos (vaselina con
acido salicilico y urea); las fisuras secundarias a la
gueratodermia se trataron con solucién acuosa de
nitrato de plata al 2%.

A pesar del tratamiento con retinoides sistémi-
cos durante 3 meses, la paciente empeoré hasta
desarrollar eritrodermia. Se inici6 tratamiento con
etanercept 50 mg, dos dosis semanales con mejo-
ria de las lesiones a las 6 semanas de tratamiento.

Para el tratamiento del ectropién, se solicitd
valoracién por el Servicio de Oftalmologia, que
descartd erosiones u otras lesiones corneales. La
paciente fue tratada con lagrimas artificiales.

Evolucion

La paciente presentd muy buena evolucion,
con resolucion casi completa de las lesiones a
las 12 semanas de tratamiento con etanercept
(fig. 1b). Las lesiones localizadas en pliegues,
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Figura 1a Papulas eritematosas perifoliculares
que confluyen formando grandes placas,

afectando abdomen.

Figura 1b  Resolucién casi completa de las lesiones
tras 12 semanas de tratamiento con etanercept s.c.
(50 mg dos veces a la semana).

submamario y axilas fueron las mas resistentes
al tratamiento.

Comentario

La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una dermatosis
inflamatoria, eritematodescamativa de patogenia
desconocida. Se caracteriza por péapulas erite-
matosas perifoliculares que confluyen formando
placas. Suele iniciarse en la region cefélica, aun-
qgue la evolucion a eritrodermia descamativa
es frecuente. La afectacion palmoplantar suele
presentarse como una queratodermia de tono
anaranjado y puede haber afectacién ungueal.
Comparte muchas similitudes con otra dermatosis
eritematodescamativa, la psoriasis, y es por ello
gue los tratamientos empleados en el tratamiento
de la pitiriasis rubra pilaris son en ocasiones los
mismos que en la psoriasis. Se han descrito casos
de remisiéon espontanea. El tratamiento clasica-
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Figura 2 Paraqueratosis y ortoqueratosis
alternada, acantosis epidérmica, infiltrado
linfocitario perivascular (tincién con hematoxilina-
eosina x100).

mente empleado para la pitiriasis rubra pilaris son
los retinoides, mas frecuentemente acitretino,
aunque existen casos reportados tratados con
isotretinoina y alitretinoina. Otros tratamientos
empleados incluyen el metotrexate vy, reciente-
mente, farmacos anti-TNF con respuestas varia-
bles. Reportamos aqui un caso de PRP con buena
respuesta a tratamiento con etanercept. Las tera-
pias bioldgicas pueden ser una buena opcién tera-
péutica en algunos casos de pitiriasis rubra pilaris
refractarios a tratamientos convencionales.

1 Ferrandiz C, Acute postinfectious pityriasis rubra pilaris: a superantigen-mediated dermatosisActas Dermosifiliogr.

2009;100(8):706-9

2 Guedes R, Leite L. Therapeutic hotline. Treatment of pytiriasis rubra pilaris with etanercept. Dermatol Ther 2011;24 (2):

285-6



y prurito

Rash eritematopurpurico

Autores: Ana Maria Almodovar Real, Husein Husein El-Ahmed,

Alejandro Molina Leyva, Maria Teresa Gutiérrez Salmerén

Centro: Hospital Universitario San Cecilio, Granada

Anamnesis

Paciente varon de 66 afos con antecedentes
personales de HTA esencial, DM2 no insulinode-
pendiente sin datos de afectacidon micro ni macro-
vascular, adenoma prostatico, HBP, gonartrosis.
En tratamiento con amlodipino 10 mg, irbesartan
300 mg, alfuzosina 5 mg y verapamilo 240 mg.

Acude a Urgencias por erupcién cutanea pru-
riginosa de 5 dias de evolucién que empezd en
miembros inferiores con generalizacion posterior
al resto del tegumento incluyendo palmas de
manos.

Exploracion fisica

Lesiones en distinto estadio evolutivo, pru-
riginosas y no descamativas que incluyen desde
elementos purpuricos palpables los mas antiguos
(en zonas declives), sugerentes de vasculitis, hasta
papulas eritematoviolaceas los mas recientes. Lle-
gan a formar placas en alguna zona y se aprecia
en otras un crecimiento excéntrico, adoptando
una morfologia anular (fig. 1).

El paciente relaciona todo el cuadro con la
ingesta de marisco hace una semana, que pro-
voco también un cuadro de vomitos en su esposa.

Pruebas complementarias

Biopsia punch de piel de dorso de mano dere-
cha: el estudio histopatolégico evidencié exoci-
tosis de eosindfilos y espongiosis infundibular asf

como micropustulas eosinofilicas y neutrofilicas.
En dermis se aprecia un infiltrado inflamatorio
mixto, de linfocitos, eosinofilos y polinucleares
neutréfilos de distribucion perivascular e intersti-
cial (fig. 2).

Analitica, incluida IgE total y especifica de
gamba y serologias de VIH, VHC, VHB, y IUes:
negativas.

Bioquimica, hemograma y coagulacién: leuco-
citosis con desviacion a la izquierda. No eosino-
filia.

Autoinmunidad, marcadores tumorales e
inmunologia: normales.

Inmunoelectroforesis de proteinas, sistematico
de orina, frotis de sangre periférica: normales.

TAC toracico y abdominopélvico y RM de térax
y abdomen: leve esteatosis hepatica difusa, lesion
quistica multiloculada en el proceso uncinado del
pancreas, quiste hemorragico en el polo superior
del rindn derecho. Se descarta proceso tumoral.

Diagnadstico

Foliculitis pustulosa eosinofilica o enfermedad
de Ofuji.

Tratamiento

Se inici¢ tratamiento con altas dosis en bolos
de corticoides con persistencia de las lesiones, por
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Figura 1

Imagen derecha: lesiones.
eritematopurpuricas que confluyen hasta forma
placas en abdomen y muslos. Imagen superior
izquierda: lesiones eritematosas con zona clara
central. Imagen inferior izquierda: lesiones
purpuricas con costra central.

lo que se optd por pauta descendente de corticoi-
des orales asociados a indometacina con buena
respuesta y resolucion total del cuadro.

Discusion

La foliculitis pustulosa eosinofilica (FPE) o en-
fermedad de Ofuji es una dermatosis cronica,
poco frecuente y de etiologia desconocida. Enti-
dad descrita en 1970 por Ofuji y sus colabora-
dores denomindndola “foliculitis pustulosa eosi-
nofilica”. Debido a que las pustulas también se
localizan en éareas donde no existen foliculos,
como las palmas y las plantas, algunos autores
consideran mas apropiado el término “pustulosis
eosinofilica estéril o dermatosis pustulosa eosi-
nofilica”. Se caracteriza por la aparicion de brotes
recurrentes de papulopustulas foliculares estériles,
gue configuran placas de morfologfa anular o cir-
cinada y que tienden a la progresion centrifuga y
a la involucién central. Suelen aparecer en zonas
seborreicas de la piel con posible afectaciéon pal-
moplantar.

Figura 2

Imagen histolégica hematoxilina-

eosina. Seleccién 1: micropustula con infiltrado
inflamatorio de predomio linfocitico y eosinofilico,
observandose algunos polinucleares neutrolfilos.
Seleccion 2: micropustula con infiltrado inflamatorio
predominantemente polimorfonuclear neutréfilo.

A nivel histopatolégico se observa un infiltrado
inflamatorio mixto con numerosos eosinéfilos en
los foliculos pilosos asf como en las areas perifoli-
culares y perivasculares.

Generalmente suele asociarse a enfermedades
hematoldgicas malignas, a medicamentos como
minociclina o carbamacepina, infecciones como
VIH o estados de inmunosupresion y es excepcio-
nal su aparicion en individuos sanos.

Existen tres principales variantes clinicas de
FPE: la FPE clasica o enfermedad de Ofuji, la FPE
asociada a VIH y la FPE infantil.

La respuesta en la FPE es muy variable, por lo
gue se han empleado multiples tratamientos: cor-
ticoides orales y tépicos, dapsona, aspirina, col-
chicina, tetraciclina, metronidazol, isotretinoina,
acitretino, ciclosporina o PUVA

La indometacina es uno de los tratamientos
mas eficaces y sin apenas efectos secundarios,
siendo considerado de eleccion por algunos auto-
res. Recientemente se han publicado varios casos
con buena respuesta al tacrolimus tépico.



Manos en garra

Autores: Irene Andrés Ramos, Conrado Jorge Finnigan,
Marfa Rosa Perelld Alzamora

Supervisor: Manuela Yuste Chaves

Centro: Complejo Asistencial de Salamanca

Anamnesis

Varén de 14 afos sin antecedentes familiares
ni personales de interés que refiere desde hace
4-5 afos engrosamiento cutadneo progresivo de
las palmas de las manos y las plantas de los pies
con formacion de grietas dolorosas. En los ultimos
6-8 meses se ha ido produciendo una retraccién
en garra de ambas manos que le provoca una
importante impotencia funcional.

Exploracion fisica

Manos retraidas en garra. El dorso tenia un
aspecto esclerodermiforme con imposibilidad para
el estiramiento. En las palmas se aprecié hiperque-
ratosis, formacion de grietas y un anillo constrictivo
en la falange distal del primer dedo de la mano
derecha (fig. 1a). La tonalidad era anaranjada y las
ufas de las manos tenian estriacion longitudinal.

Las plantas de los pies estaban hiperqueraté-
sicas de forma difusa con mayor afectacion de
los talones y con formacién de grietas. Persiste la
tonalidad anaranjada similar a la de las manos e
hiperqueratosis subungueal con coloraciéon amari-
llenta en las unas de los pies

Al completar la exploracién del paciente se
apreciaron lesiones menos evidentes con areas de
queratosis pilaris en cara externa de brazos y ante-
brazos, parches eritematosos/anaranjados en cara
posterior de cuello y flexuras de brazos y lesiones
de aspecto ictiosiforme y de tonalidad anaranjada

en ambas regiones pretibiales (fig. 1b) y dorso de
pies.

Exploraciones complementarias

Analitica: hemograma, bioquimica, perfil tiroi-
deo, estudio del hierro, vitamina B, acido félico,
proteinograma, inmunoglobulinas, estudio de
autoinmunidad normal. Crioglobulinas negativas.
Factor reumatoide negativo. ASLO y PCR sin altera-
ciones. Serologias de VIH, hepatitis B y C negativas.

Radiografia de térax, radiografia de manos,
pies y regién sacroiliaca sin alteraciones.

Biopsias cutdneas de region palmar derecha y
pretibial derecha con hiperplasia psoriasiforme,
hiperqueraratosis paraqueratésica, capa granu-
losa conservada e infiltrado linfocitario difuso en
dermis papilar.

Diagnadstico

Pitiriasis rubra pilaris tipo V (atipica juvenil).

Tratamiento

Acitretino via oral: 25 mg/24 horas durante
6 meses.

En las manos y en los pies se afadié vaselina
salicilica al 10% en areas hiperqueratésicas, mupi-
rocina en grietas y corticoides de alta potencia
alternando con calcipotriol-betametasona gel.
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Figura 1a Hiperqueratosis palmar, aspecto
esclerodermiforme con retraccion de los dedos y
anillo constrictivo en falange distal de primer dedo
de mano derecha.

Figura 1b Lesiones de aspecto ictiosiforme
pretibiales.

En el resto de lesiones localizadas en extre-
midades superiores, inferiores y tronco se indicé
calcipotriol-betametasona gel cada 24 horas.

Se realizo rehabilitacion fisica diaria para facili-
tar el estiramiento de las manos.

Evolucion

Un mes después se obtuvo una mejoria espec-
tacular con resolucion casi total de la retraccion de
las manos, manteniendo aun cierta hiperguerato-
sis palmoplantar que se fue resolviendo en meses
posteriores persistiendo discreto eritema (fig. 2).

Comentario

La PRP es un trastorno de la queratinizacion de
distribucién bimodal' (primera y quinta década)
con una epidermopoyesis acelerada. Su etio-
logia es incierta aunque se cree que subyacen
alteraciones del metabolismo de la vitamina A,

Bibliografia

Figura 2 Desaparicién de la hiperqueratosis con
recuperacion de la funcionalidad.

hipogammaglobulinemia, déficit aislado de IgA,
enfermedades autoinmunes y malignidades. En
muchos casos existe un antecedente de infeccién,
vacuna, cuadro febril, exposicién solar o trauma-
tismo.

Se clasificd en 5 grupos? y posteriormente se
anadio el tipo VI asociada a VIH. La presencia de
lesiones en las piernas de aspecto ictiosiforme
y queratodermia palmar responsable de la con-
tractura de las manos y anillos constrictivos escle-
rodermiformes en los dedos son rasgos carac-
teristicos de PRP tipo V atipica juvenil en la que
conviene realizar estudio radioldgico para descar-
tar artropatia similar a la psoriasica. Las opciones
de tratamiento incluyen: retinoides sistémicos,
metotrexate, ciclosporina y fototerapia, afadién-
dose tratamiento tépico queratolitico®. Se han
empleado antibidticos en las formas postinfeccio-
sas’y se reservan los farmacos biolégicos® (inflixi-
mab, adalimumab, ustekinumab o etanercept)
para casos con mala respuesta a los previos.

1 Klein A, Landthaler M, Karrer S. Pityriasis rubra pilaris: a review of diagnosis and treatment. Am J Clin Dermatol.

2010;11:157-70.

2 Griffiths WA. Pityriasis rubra pilaris. Clin Exp Dermatol.1980;5:105-12.
3 Vasher M, Smithberger E, Lien MH, Fenske NA. Familial pityriasis rubra pilaris: report of a family and therapeutic response

to etanercept. J Drugs Dermatol. 2010;9:844-50.

4 Ahn SY, Kim JH, Ahn SK, Oh YS. Clinical improvement of pityriasis rubra pilaris with antibiotic therapy. Eur J Dermatol.

2011;21:106-7.

5 Guedes R, Leite L. Therapeutic hotline. Treatment of pityriasis rubra pilaris with etanercept. Dermatol Ther. 2011;24:285-6.



Papulas asintomaticas
en el ala nasal

Autores: Karina Dryk, Jean-Luc Bernabd, Francisco Vilchez

Marquez, Ana Maria Mota Burgos

Supervisor: Norberto Lépez Navarro

Centro: Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Malaga

Anamnesis

Mujer de 52 afios, de origen marroqui, con
antecedentes de tiroidectomia total por bocio
multinodular con tiroiditis linfocitaria asociada,
talasemia minor, pseudotrombopenia y taquicar-
dia auricular tratada mediante ablacion del foco
de la misma.

Acude a consulta por dos lesiones localizadas
en el ala nasal derecha de 20 afios de evolucion.
Con diagndéstico previo de lupus cutaneo discoide
crénico se habia realizado tratamiento con corti-
coterapia y tacrolimus tépico sin respuesta.

Asimismo negaba sintomatologia asociada, ni
presencia de lesiones similares en otras areas del
cuerpo.

Exploracion fisica

A la exploracién se observaban papulas bien
delimitadas, aplanadas de 4 mm de diametro en
ambas alas nasales, con especial afectacién de la
izquierda. Las lesiones tenian coloracién similar a
la piel normal con zonas rosadas y estaban rodea-
das por un reborde filiforme, ligeramente elevado
y queratésico. No se apreciaban lesiones similares
en otras localizaciones.

Exploraciones complementarias

Mediante una analitica de sangre se objetivé ane-
mia microcitica junto con pseudotrombocitopenia.
El resto de determinaciones resultaron normales.

El estudio anatomopatolégico demostré una
invaginacion focal de la epidermis con paraque-
ratosis superpuesta en forma de columna. Por
debajo de la misma se objetivd una disminucion
del grosor de la capa granulosa. Ademas en la
dermis superficial estaba presente un infiltrado
inflamatorio en banda, compuesto por linfocitos.

Diagnadstico

Poroqueratosis actinica nasal localizada.

Tratamiento

Para el tratamiento de la paciente se utiliz6 una
férmula magistral con &cido retinoico al 0,05%,
urea al 5% y betametasona al 0,1%.

Evolucion

Con la férmula magistral prescrita se consiguié
aclaracién parcial de las lesiones.

Comentario

La poroqueratosis es una entidad que se
caracteriza por lesiones cutdneas rodeadas de un
reborde elevado, filiforme y hiperqueratésico, que
se corresponde en el estudio anatomopatolégico
a una columna de paraqueratosis, denominada
laminilla cornoide. La lesion tipica consiste en
papula o placa de color de la piel o rosado cir-
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Figura 1

Papulas aplanadas, de coloracion similar
a la piel normal con zonas rosadas, rodeadas por
un reborde filiforme y queratésico en el ala nasal
izquierda.

cundada por un reborde queratésico elevado. En
el estudio anatomopatoldgico es caracteristico
observar una columna de paraqueratosis, por
debajo de la que se encuentran queratinocitos
disqueratésicos y la capa granulosa disminuida
o ausente. En la dermis se aprecia un infiltrado
linfocitico que adopta patrén perivascular cuando
esta situado debajo de laminilla cornoide o patron
liquenoide en el centro de la lesion.

Bibliografia

Figura 2 Invaginacién focal de la epidermis con
columna de paraqueratosis superpuesta junto
con disminucién de la capa granulosa subyacente.

Existen varias variantes descritas de poroque-
ratosis aunque es muy poco habitual la apariciéon
de lesiones solitarias de poroqueratosis en la loca-
lizacién nasal. Teniendo en cuenta la afectacion
excepcional de la cara en casi todas las formas de
porogueratosis se ha propuesto recientemente el
término de porogueratosis actinica nasal locali-
zada para describir lesiones Unicas y que se locali-
zan exclusivamente en la nariz.

1 Ghorpade A. Localized actinic nasal porokeratosis. Clin. Exp. Dermatol. 2010 Mar;35(2):211-2.
2 Chaudhary RG, Bilimoria F, Katare SK. Large annular plaque with central atrophy on nose. Indian J Dermatol Venereol

Leprol. 2009 Sep-Oct;75(5):552-3.

3 Carranza DC, Haley JC, Chiu M. Facial porokeratosis. Skinmed. 2008 Jan-Feb;7(1):51-2.
4 SM, de Miranda JN, de Souza Filho JB. Facial porokeratosis characterized by destructive lesions. Int J Dermatol. 2004

Dec;43(12):913-4.

5 Sharquie KE, Al-Baghdady BA. Solar facial porokeratosis. J Dermatol. 2003 Mar;30(3):216-21
6 Chowdhury MM, Inaloz HS, Holt PJ. A scaly macule on the bridge of the nose of a 15-year-old boy. Pediatr. Dermatol.

2000 Mar-Apr;17(2):149-50.



Papulas hiperqueratosicas
filiformes palmares

Autores: Lucia Sanchez Martinez, Maria Concepcion Montis Palos,

Tatiana Piqueres Zubiaurre

Supervisor: Ricardo Gonzalez Pérez

Centro: Hospital Santiago Apdstol, Vitoria-Gasteiz

Anamnesis

Varén de 69 afos con antecedentes de tuber-
culosis, flutter auricular, hiperplasia benigna de
préstata y psoriasis, en tratamiento con acido ace-
tilsalicilico y doxazosina mesilato, que consultaba
por lesiones papulosas, filiformes, asintomaticas,
en ambas palmas, de 10 afios de evolucion. No
referia antecedentes familiares de lesiones simila-
res.

Exploracion fisica

A la exploracion fisica, presentaba pdapulas
hiperqueratésicas filiformes, de 1-2 mm en caras
palmar y lateral de los dedos de ambas manos
(fig. 1). Las papulas eran asintomaticas y no referia
lesiones en otras localizaciones ni alteraciones en
el pelo ni en las unas.

Exploraciones complementarias

Se realiz6 una biopsia (fig. 2) en la que se
observaba entre una hiperqueratosis laxa normal,
una columna de hiperqueratosis focal compacta,
ortoqueratésica, sobre una epidermis moderada-
mente hendida y sin cambios en el estrato granu-
loso. En la dermis se veian aislados linfocitos peri-
vasculares acompafantes.

Diagnostico

Hiperqueratosis digitata diminuta multiple pal-
mar.

Tratamiento

Se paut6 tratamiento con vaselina salicilica al
5% dos veces al dia.

Evolucion

Ante la posibilidad de que se tratara de un
sindrome paraneoplasico se solicité una intercon-
sulta al Servicio de Medicina Interna, donde se
descarté patologia subyacente asociada. Durante
el periodo de seguimiento, las lesiones continua-
ban estables a pesar de emplear el queratolitico.

Comentario

La hiperqueratosis digitata diminuta multiple
palmar es una dermatosis rara caracterizada clinica-
mente como multiples papulas hiperqueratosicas,
filiformes, normocoloreadas o marronaceas y asin-
tomaticas'. Se han descrito tanto casos familiares
como esporadicos, afectando mas frecuentemente
a varones. Patogénicamente parece ser la expre-
sion de una formacion anémala de pelo abortivo
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Figura 1 Papulas hiperqueratosicas filiformes
en caras palmar y lateral de los dedos.

y ectopico'?. Se ha asociado a diversas enfermeda-
des como la insuficiencia renal y la enfermedad de
Darier, asi como a neoplasias, por lo que se reco-
mienda hacer despistaje de estas entidades en el Figura2 Columna de hiperqueratosis focal
momento del diagnéstico y un seguimiento a largo ~ compacta entre una hiperqueratosis laxa normal
plazo?3. El estudio histolégico de estas lesiones ~ Sobre una epidermis conservada y hendida.
muestra fundamentalmente cambios epidérmicos,

evidenciandose columnas de hiperqueratosis orto-

queratésica o paraqueratésica sobre una epider-

mis conservada, en ocasiones hendida y con una

granulosa a veces adelgazada'. En cuanto al tra-

tamiento, no existe ninguno satisfactorio. Se han

descrito respuestas variables con los queratoliticos

tépicos'?, los retinoides tdpicos'? y sistémicos?,

los derivados de la vitamina D, el 5-fluorouracilo

tépico’? y el desbridamiento mecanico.
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de 2 anos

Pérdida de pelo en nino

Autores: Maria Asuncién Ballester Martinez, Natalia Jiménez

Gomez, Javier Alcdntara Gonzalez, Maria Teresa Truchuelo Diez

Supervisor: Sergio Vafi¢ Galvan

Centro: Hospital Universitario Ramon y Cajal, Madrid

Anamnesis

Varon de 2 afos, sin antecedentes médicos
de interés, que fue traido a la consulta por sus
padres por presentar una zona de cuero cabelludo
con menor densidad de pelo en regién temporal
izquierda, desde los primeros meses de vida. No
asociaba ningun tipo de sintomatologia, local ni
sistémica. Sus padres negaban cualquier tipo de
traumatismo previo en la zona afectada. No pre-
sentaba aparentes antecedentes familiares de
manifestaciones clinicas similares. No habfa reali-
zado ningun tratamiento previo por este motivo.

Exploracion fisica

A la exploracion dermatoldgica se observaba
una zona bien delimitada con menor densidad de
pelo, de morfologia triangular, con una extensién
aproximada de 3 x 5 cm de didmetro, localizada
en regiéon temporal izquierda. El pelo situado en
dicha regién presentaba una apariencia fina y
adelgazada. No se apreci6 eritema, descamacion,
atrofia ni otras lesiones cutaneas asociadas en el
area afectada. No se hallaron lesiones cicatriciales
en la zona. Pilotraccion negativa.

Pruebas complementarias

Se realizé tricoscopia de la lesion, observan-
dose un area con orificios foliculares con pelos

vellosos, rodeada por foliculos con pelo terminal,
sin apreciarse puntos amarillos, puntos negros,
pelos en signo de admiraciéon ni tampoco pelos
cortados a diferentes alturas ni arremolinados.

Diagndstico

Alopecia triangular congénita.

Tratamiento

No fue preciso instaurar ningln tipo de tra-
tamiento. Se explicd a los padres la naturaleza
benigna del proceso y se les tranquilizé.

Evolucion

No se ha observado variacién en las caracte-
risticas clinicas de la lesion, que ha permanecido
estable desde la primera visita.

Comentario

La alopecia triangular congénita, o alopecia
triangular temporal, es una forma relativamente
infrecuente de alopecia circunscrita no cicatricial
que suele apreciarse en nifos de entre 2 y 9 afos’,
aunque en ocasiones se diagnostica mas tardia-
mente. Cursa con una placa alopécica asintoma-
tica en regién frontoparietotemporal, con dismi-



Seccion. Miscelanea

Figura 1

Area de disminucién de la densidad de cabello de contorno triangular, con base paralela a la Iinea

de implantacion del cabello, situada en la regién temporal izquierda del cuero cabelludo.

nucion de la densidad del cabello (que se observa
adelgazado y de un color mas claro) y piel subya-
cente normal. Suele ser unilateral y de contorno
triangular, aunque existen lesiones bilaterales o
con diferente morfologia?. Se ha postulado que
se transmite como un rasgo de herencia para-
dominante®. El diagnoéstico es clinico, pudiendo
apoyarse en la tricoscopia o videodermoscopia
—observandose foliculos normales con pelos vello-
sos rodeados por vello terminal normal*- y en
el estudio histoldégico, que muestra un ndmero
conservado de foliculos hipoplasicos, vellosos, sin
otras alteraciones cutdneas asociadas. Las lesio-
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nes permanecen estables, sin precisar tratamiento
especifico, aunque la extirpacién quirtrgica del
area alopécica o el trasplante capilar parecen ser
terapias eficaces®. Se han descrito multiples aso-
ciaciones con otras patologias, como sindrome
de Down, facomatosis pigmentovascular, leuconi-
quia, retraso mental o epilepsia’, aunque nuestro
paciente no presentaba ninguna otra alteracion.
Es importante realizar un correcto diagnoéstico
diferencial con otras formas de alopecia locali-
zada (alopecia areata, aplasia cutis, tricotilomania,
alopecia cicatricial, etc.) para evitar tratamientos
innecesarios.

1 Yamazaki M, Irisawa R, Tsuboi R. Temporal triangular alopecia and a review of 52 past cases. J Dermatol. 2010

Apr;37(4):360-2.

2 Monteagudo Sénchez B, Ginarte Val M, Leén Muinos E, Monteagudo Campos JL, Toribio J. Congenital triangular alope-

cia. An Pediatr (Barc). 2005 Aug;63(2):182-3.

3 Happle R. Congenital triangular alopecia may be categorized as a paradominant trait. Eur J Dermatol. 2003 Jul-

Aug;13(4):346-7.

4 Inui S, Nakajima T, [tami S. Temporal triangular alopecia: Trichoscopic diagnosis. J Dermatol. 2011;38:1-2
5 Wu WY, Otberg N, Kang H, Zanet L, Shapiro J. Successful treatment of temporal triangular alopecia by hair restoration
surgery using follicular unit transplantation. Dermatol Surg. 2009 Aug;35(8):1307-10.



Placas infiltradas con papulas
en superficie

Autores: Celia Ceballos Cauto, Carmen Maria Priego Recio,

Cristina Méndez Abad, Begofa Garcia Bravo

Centro: Hospital Universitario Virgen Macarena, Sevilla

Anamnesis

Varén de 32 afios sin antecedentes personales
de interés que consulta por la aparicion brusca de
placas induradas, asintomaticas, que no habian
mejorado a pesar del tratamiento con corticoides
tdpicos y sistémicos y con antihistaminicos. Las
lesiones no se acompanaban de fiebre ni cursaban
con manifestaciones sistémicas.

Exploracion fisica

A la exploracién dermatoldgica se objetivaban
dos placas induradas perfectamente delimitadas,
con papulas en superficie de color piel normal,
situadas en la mitad superior del tronco (V del
escote, hombros y mitad superior de espalda) y en
la region sacra (fig. 1).

Exploraciones complementarias

El estudio analitico, que incluyd hemograma,
bioquimica general, estudio de lipidos, funcién
tiroidea, proteinograma, anticuerpos antinuclea-
res y sedimento de orina, no mostrd alteraciones
significativas.

En el estudio histolégico con hematoxilina-
eosina la epidermis mostraba un aspecto normal,
no existfa infiltrado inflamatorio y tan sélo lla-
maba la atencién la existencia de espacios vacios
entre las fibras de colageno. La tincién con azul

alcian reveld que dichos espacios se encontraban
ocupados por depositos de mucina (fig. 2).

Diagnostico

Liguen mixedematoso localizado, subtipo muci-
nosis cutdnea autolimitada. Variante del adulto.

Tratamiento

Corticoides topicos.

Evolucion

Las lesiones se resolvieron sin dejar cicatriz a
los 2 meses de haberse realizado la biopsia, no
habiendo presentado recidivas hasta la fecha.

Comentario

El liquen mixedematoso o mucinosis papular
es un trastorno idiopatico crénico caracterizado
por papulas liquenoides, nddulos y/o placas debi-
das al depdsito de mucina en la dermis y a un
grado variable de fibrosis, en ausencia de enfer-
medad tiroidea. El liquen mixedematoso incluye
dos subdivisiones clinicopatolégicas: una forma
papulosa generalizada y esclerodérmica asociada
a gammapatia monoclonal y con afectacién sis-
témica (escleromixedema) y una forma papulosa
localizada, limitada a la piel y de buen prondstico.
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Figura 1

Papulas en V del escote y sobre los
hombros en el seno de una placa infiltrada.

La mucinosis cutanea autolimitada es un sub-
tipo poco frecuente de liqguen mixedematoso
localizado, que se caracteriza por la resolucién
espontanea de las lesiones sin dejar secuelas en el
transcurso de semanas o meses. La mayoria de los
casos se presentan en la infancia y suelen cursar
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Figura 2 Tincién con azul alcian que evidencia los
depdsitos de mucina en la dermis.

con fiebre, artralgias y debilidad. La variante del
adulto es todavia mas infrecuente y, a diferencia
de lo que ocurre en nifios, no suele estar acompa-
fiada de ninguna otra sintomatologia.

Con este caso, sumamos uno mas a los seis que
hemos encontrado publicados en la literatura.

1 Rongioletti F, Rebora A. Updated classification of papular mucinosis, lichen myxedematosus, and scleromyxedema. J Am

Acad Dermatol 2001;44:273-81.

2 Sperber BR, Allee J, James WD. Self-healing papular mucinosis in an adult.) Am Acad Dermatol. 2004; 50:121-3.



Papulas eritematosas
confluentes en tronco
y extremidades

Autores: Goretti Lacruz Ausin', Sonia de la Fuente Meira’,
Raquel Conejero del Mazo', Ignacio Rivera Fuertes'

Supervisor: Rosa Garcia Felipe?

Centro: 'Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa, Zaragoza;
2Hospital Universitario Miguel Servet, Zaragoza

Anamnesis

Mujer de 69 afnos sin antecedentes personales
de interés, acude a Urgencias de Dermatologia por
brote de lesiones papulosas muy pruriginosas en
tronco y extremidades de semanas de evolucion.
Las lesiones se inician en espalda y van progre-
sando por el cuello, tronco y extremidades supe-
riores. Se encuentra afebril y sin afectacién del
estado general. No refiere otra clinica asociada.
No refiere toma de medicamentos nuevos los dias
previos a la aparicion de la erupcién cutanea. En el
ultimo afo refiere varios brotes de lesiones simila-
res tratadas con corticoides sistémicos.

Exploracion fisica

En zona retroauricular bilateral, cuello, térax y
extremidades superiores presenta papulas erite-
matosas firmes y moderamente infiltradas, algu-
nas umbilicadas (fig. 1). En algunas areas, como
la zona media de la espalda, las lesiones son muy
confluyentes y se agrupan formando placas. Tam-
bién presenta lesiones papulosas aisladas en plie-
gues submamarios y extremidades inferiores. No
tiene afectacién de mucosas ni palmas ni plantas.

Exploraciones complementarias

Se realiza analitica sanguinea con hemograma,
bioquimica y coagulacién, que es normal.

Se realiza biopsia cutdnea que muestra en
dermis foco de homogeneizacion del colageno
rodeado de reaccién inflamatoria granulomatosa
con disposicion en empalizada, formada mayori-
tariamente por histiocitos de aspecto epitelioide
y escasas células gigantes multinucleadas y neu-
trofilos (fig. 2).

Diagnadstico

Los hallazgos histopatoldgicos son compatibles
con granuloma anular, por lo que se diagnostica
de granuloma anular generalizado.

Tratamiento y evolucion

Una vez confirmado el diagnéstico se traté con
prednisona oral, antihistaminicos orales y corticoi-
des topicos con buena respuesta.

Comentario

El granuloma anular generalizado es una
variante poco frecuente de granuloma anular,
solo representa el 8-15%'. Se caracteriza por
una edad mas avanzada de debut (alrededor de
los 50 afios), una amplia distribucién de lesiones
y un curso crénico con raros casos de resolucion
espontanea. Clinicamente se presenta en forma
de multiples papulas de pequeno tamano de color
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Figura 1 Lesiones papulosas agrupadas en cuello,
térax y extremidades superiores.

de piel normal o eritematosas, en tronco y extre-
midades. La distribucién suele ser simétrica y en
areas fotoexpuestas. Para algunos autores, la loca-
lizacidén en tronco es definitorio de la forma gene-
ralizada?. Puede tener tendencia a confluir, como
en nuestro caso, pero no necesariamente adopta
una configuraciéon anular. En el diagnéstico dife-
rencial deben considerarse multiples enfermeda-
des (toxicodermia, liquen plano, sarcoidosis...) y la
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Figura2 Granuloma en empalizada en dermis
reticular superficial.

histologia suele ser decisiva, con el caracteristico
granuloma en empalizada y la degeneracion del
colédgeno en la dermis reticular superficial. Se han
utilizado varios tratamientos, generalmente cor-
ticoides topicos y sistémicos. Otros tratamientos
incluyen sulfona, hidroxicloroquina o PUVA, con
resultados variables. La forma generalizada tiene
pobre respuesta a tratamiento comparado con la
forma localizada.

1 Yun JH, Lee JY, Kim MK, Seo YJ, Kim MH, Cho KH, et al. Clinical and pathological features of generalizad granuloma
annulare with their correlation: a retrospective multicenter study in Korea. Ann Dermatol. 2009; 21:113-119.
2 Dabski k, Winkelmann RK. Generalized granuloma annulare: clinical and laboratory findings in 100 patients. J Am Acad

Dermatol. 1989; 20:39-47.



Nodulo queratosico auricular
con patron dermatoscopico
granular blanquecino

Autores: Blanca Moyano Almagro, Jorge Alonso Suarez Pérez,
Paula Martin Cuevas, Modesto Martin Gonzalez

Supervisor: Enrique Herrera Acosta

Centro: Hospital Universitario Virgen de la Victoria, Malaga

Anamnesis

Varén de 3 afios, sin antecedentes personales ni
familiares de interés, que es derivado a la con-
sulta de Dermatologia por una lesién cuténea
asintomatica, eritematosa y descamativa, situada
en el pabellon auricular derecho, de un afo de
evolucion. Los padres negaban antecedentes de
traumatismo o de otra lesién previa en dicha loca-
lizacion.

Exploracion

En el tercio medio del hélix derecho se apreciaba
una lesién nodular, de coloracién eritematosa y
blanguecina, con superficie queratésica, de 4 mm
de didmetro y consistencia sélida (fig. 1a). Con la
sospecha clinica de molusco contagioso, nevus
de Spitz o calcinosis cutanea, se realizd estudio
por dermatoscopia. La dermatoscopia mostré un
area central con un material blanquecino granu-
lar y zona excéntrica amarillenta queratdsica
erosionada. En la periferia se observaban estruc-
turas vasculares puntiformes y vasos en horquilla
(fig. 1b).

Exploraciones complementarias

El hemograma, bioquimica general y estudio
inmunolégico no mostraron alteraciones. En rela-
cion al perfil metabolico, las concentraciones de

calcio y fésforo séricas fueron normales, asi como
los valores de hormonas paratiroideas y vitamina
D3. La histologia mostré depdsitos de sales de cal-
cio intensamente basofilos en la dermis papilar con
escasa reaccion inflamatoria (fig. 2a). Focalmente
la epidermis se encontraba ulcerada mostrando
eliminacién transepidérmica de material amorfo y
basofilo correspondiente a calcio (fig. 2b).

Diagnastico

Nodulo calcificado de Winer.

Tratamiento y evolucion

Se realizé exéresis de la lesién con buenos resulta-
dos clinicos y estéticos.

Comentario

La calcinosis cutis es resultado del deposito cuta-
neo de sales insolubles de calcio en la piel y se
clasifica en las siguientes variantes: 1) calcinosis
distréfica, que suele ser resultado de una lesion
local del tejido; 2) la metastasica, causada por la
precipitacion de sales de calcio, asociada a defec-
tos del metabolismo del calcio, fésforo o ambos;
3) la calcinosis iatrégena, como complicacién tras
la infusién intravenosa o extravasacion de calcio,
y 4) la calcinosis idiopdtica que se produce sin
ninguna anomalfa tisular subyacente ni alteracio-
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Figuralay1b

nes metabdlicas sistémicas'. Esta Ultima variante
puede presentarse de diversas formas y las més
comunes son la tipo miliar asociada a siringo-
mas en el sindrome de Down y el nédulo calci-
ficado subepidérmico, también llamado noédulo
calcificado de Winer?. Esta variante suele ser una
lesion Unica, asintomatica y adquirida durante la
primera infancia. Se presenta a modo de tumora-
cién cupuliforme, blanquecina, que en ocasiones
muestra eritema en superficie. La consistencia es
pétrea y se localiza en mejillas y pabellones auri-
culares. El diagnéstico diferencial clinico en nifios
puede plantearse con distintas entidades y con-
cretamente en nuestro paciente con un quiste
miliar, molusco contagioso o incluso leishmania-
sis cutdnea o nevus de Spitz. En estas situacio-
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Figura2ay 2b

nes el cuadro histoldgico caracteristico permite
el diagnostico diferencial. El tratamiento consiste
en la exéresis o curetaje de la lesion®. Por ultimo,
proponemos el uso de la dermatoscopia en la
calcinosis cutdnea como posible herramienta de
apoyo diagndstico de esta entidad®. Este es el
primer caso de nédulo calcificado de Winer en
el que se describe el patrén dermatoscépico. La
presencia de estructuras granulares blanquecinas
se corresponderian con los depdsitos de calcio y
la zona amarillenta queratésica erosionada podria
representar el fendmeno de eliminacién transe-
pidérmica. Sin embargo, se requieren series mas
amplias de casos para confirmar que este patron
sea especifico de calcinosis cutis o nédulo calcifi-
cado de Winer.

1 Reiter N, El-Shabrawi L, Leinweber B et al. Calcinosis cutis. Part |. Diagnostic pathway. J Am Acad Dermatol. 2011;65(1):

1-12.

2 Evans MJ, Blessing K, Gray ES. Subepidermal calcified nodule: a clinicopathologic study of 21 cases. Pediatr dermatol

1995;12(4):307-310.

3 Nico MM, Bergonse FN. Subepidermal calcified nodule: report of two cases and review of the literature. Pediatr dermatol

2001;18(3):227-229.

4 Reiter N, El-Shabrawi L, Leinweber B, et al. Calcinosis cutis: part Il. Treatment options. J Am Acad Dermatol 2011;65(1):

15-22.

5 Malvehy J, Puig S. Principles of Dermoscopy. Barcelona: GEDE; 2002.



zoster

Erupcion cutanea seguida
de erupcion por virus herpes

Autores: Jacinto Orgaz Molina, Maria José Espifieira Carmona, Ana
Marfa Almodévar Real, Francisco Manuel Almazan Fernandez

Centro: Hospital Universitario San Cecilio, Granada

Anamnesis

Paciente de 78 afos con hipertension tratada
con enalapril 10 mg por dia desde hacia 5 afos
como antecedentes de interés; no anteceden-
tes dermatoldgicos de interés. Acude a Servicio
de Urgencias por presentar erupcion cutanea de
2 dias de evolucion sin mejoria a tratamiento con
loratadina 10 mg. Como Unica sintomatologia
presentaba modesto prurito y dolor cervical irra-
diado no asociado con el movimiento. No habia
tomado otro tipo de medicacién. Entre sus ante-
cedentes no presentaba historia de herpes labiales
ni a otro nivel de caracter recidivante. No habia
presentado fiebre ni mal estado general, no tenia
molestias oculares ni orales; tampoco habia pre-
sentado sintomatologia respiratoria. La erupcion,
de caracter no fluctuante, comenzé en tronco y se
extendié a los miembros.

Exploracion

Erupcién formada por placas eritematosas
de bordes bien definidos que parecen confluir
generando una placa de mayores dimensiones
distribuida por cara anterior y posterior de tronco
(fig. 1). En una vision mas préxima se aprecian
placas eritematosas ligeramente sobreelevadas
de forma circular/ovalada con centro violaceo
(fig. 1c). No presentaba signo de Nikolsky positivo
y no habia afectacion de mucosas. El paciente fue
dado de alta con una pauta descendente de defla-

zacort a dosis inicial de 0,5 mg/kg y revisado a los
5 dias. La erupcion inicial habia desaparecido pero
referia la aparicién de una nueva erupcién de dis-
tintas caracteristicas al segundo dia de haber sido
dado de alta. Se trataba de una erupcién vesicu-
losa de contenido seroso oscuro con centro umbi-
licado y halo eritematoso de distribucién segmen-
taria-metamérica a lo largo de la parte dorsal de
la espalda y la cara lateral de ambos miembros
superiores (fig. 2).

Pruebas complementarias

Se realizé una biopsia de las lesiones corres-
pondientes a la primera erupcién. La lesion mos-
traba un infiltrado de interfase con degeneracion
vacuolar de la basal y necrosis de queratinocitos
aislados, compatible con eritema multiforme (EM).

Diagnostico

Eritema multiforme previo a erupcién por virus
herpes zoster (VHZ).

Evolucion

El paciente fue tratado con brivudina 125 mg
al dia durante 7 dias y cura local con clorhexidina
con resolucion de la erupcién. Presentd buena res-
puesta. No ha vuelto a presentar nuevos episodios
de VHZ ni EM tras 8 meses de seguimiento.
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Figura1ay 1b Erupcién eritematosa formada
por confluencia de lesiones en placa circulares
confluentes en tronco. 1c  Placas eritematosas con
centro violaceo.

Comentarios

El principal diagnéstico diferencial del EM es
con el sindrome de necrdlisis epidérmica, que se
manifiesta como erupcién macular (no papula ni
placa) con signo de Nikolsky positivo, gran afec-
tacion de mucosas y del estado general. Ademas
el desencadenante es de tipo medicamentoso. El
EM, en cambio, se asocia principalmente a erup-
cion recidivante por virus herpes simple, ademas
de a medicacion. También se asocia con infeccién
respiratoria por Chlamydia, mas frecuente en la
edad infantil. Otros agentes infecciosos y distintas
vacunaciones han sido asociados a erupcién por
eritema multiforme. En ocasiones no esta claro el
agente desencadenante, denominandose eritema
multiforme idiopatico que en una alta proporcién
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Figura 2a, 2by 2c  Erupcion vesiculosa de
distribucion segmentaria a lo largo de cara lateral
de ambos brazos y espalda dorsal. 2d  Una
observacion proxima muestra lesiones vesiculosas
con centro umbilicado y halo eritematoso.

de los casos corresponde a infeccion subclinica
por virus herpes simple'.

El EM asociado a VHZ estd poco documentado
en la literatura, mas frecuentemente en pacientes
jovenes o de edad media pero también en pacien-
tes de similar edad a la de nuestro paciente?. Podria
pensarse que el VHZ fue precipitado por el corti-
coide oral, aunque se utilizd una dosis moderada de
deflazacort. No obstante, se trataba de un paciente
con un buen estado y con sintomatologia sensitiva
(sugerente de prodromos de VHZ) previo al uso del
corticoide. Ante paciente con EM sin desencade-
nante hay que tener en cuenta que el desencade-
nante se manifieste clinicamente a posteriori. En
nuestro caso, la revisidon nos permitié diagnosticar
y tratar la erupcién provocada por VHZ.

1 Ng PP, Sun YJ, Tan HH, Tan SH. Detection of herpes simplex virus genomic DNA in various subsets of Erythema multiforme
by polymerase chain reaction. Dermatology. 2003; 207: 349-53.
2 Wollina U, Gemmeke A. Herpes zoster -associated erythema multiforme. J Dermatol Case Rep. 2009; 3: 11-3.



Anamnesis

Varén de 34 afios con antecedentes personales
de paraélisis cerebral infantil grave, tetraparesia e
hipotonia generalizada, retraso mental, ausencia
de emision de lenguaje y epilepsia. Estaba en tra-
tamiento con fenitoina y levetiracepam. Acudié a
nuestro servicio para la valoracion de una lesiéon
tumoral en brazo izquierdo que resultd ser un
pilomatrixoma en el estudio anatomopatolégico.
Durante el interrogatorio la madre referia que el
paciente presentaba una lesion en cuero cabe-
lludo asintomatica, de larga evolucién, sin poder
precisar el tiempo exacto.

Exploracion fisica

La exploracion fisica mostré en cuero cabe-
lludo una placa polilobulada, formando pliegues
y crestas con una disposicion anteroposterior en
region parietal y vértex, haciéndose transversales
en zonas parietotemporales. Estas crestas no se
deprimian a la presién y parecian simular las cir-
cunvoluciones cerebrales (fig. 1).

Exploraciones complementarias

En la analitica realizada en sangre periférica, el
hemograma, la bioquimica general, las enzimas
hepéticas y el perfil lipidico fueron normales. El estu-
dio hormonal, con perfil tiroideo, prolactina, proges-
terona, beta estradiol, testosterona, dehidroepian-
drosterona sulfato y cortisol resulté normal.

Cuero cabelludo surcado

Autores: Laura Catalina Arango Duque, Irene Palacios Alvarez,
Teresa Usero Barcena, Concepcién Roman Curto

Centro: Hospital Clinico Universitario de Salamanca

En el estudio anatomopatolégico de una biop-
sia de la lesidon se observaba a nivel de la epider-
mis ligera papilomatosis y ortoqueratosis; existian
ademas discretisimos agregados inflamatorios en
dermis, todo ello consistente con modificaciones
histopaldgicas inespecificas (fig. 2).

Se solicité un electroencefalograma, que fue
compatible con encefalopatia grave.

La familia no permitié la realizacion de reso-
nancia magnética cerebral.

Diagnadstico

Cutis verticis gyrata primario no esencial.

Tratamiento

Dado el caracter benigno del cuadroy la ausen-
cia de sintomas, no se realizé ninguna medida
terapéutica especifica. Se recomendo a la familia
medidas generales y una higiene adecuada.

Evolucion

Las lesiones se mantuvieron estables, sin reque-
rir tratamiento activo durante su seguimiento.

Comentario

El cutis verticis gyrata es una entidad rara, con
una incidencia dificil de valorar. Se caracteriza por
un crecimiento anémalo del cuero cabelludo con
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Figura 1 Placa polilobulada, formando pliegues
y crestas en cuero cabelludo.

la presencia de pliegues y surcos profundos que
no se deprimen a la presiéon y que recuerdan a
las circunvoluciones cerebrales’. Generalmente
se presenta después de la pubertad, y predomina
en el sexo masculino'. Se clasifica segun la pato-
logfa de base en: 1) primario esencial, cuando
se encuentra aislado; 2) primario no esencial,
cuando se asocia a retraso mental, paralisis cere-
bral y anomalfas oftalmoldgicas, y 3) secundario,
cuando estd condicionado por desérdenes sis-
témicos, neoplasias o alteraciones inflamatorias
locales'?2. Existe una elevada incidencia de esta
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Figura 2 El estudio anatomopatolégico solo
mostraba ligera papilomatosis y minimos infiltrados
inflamatorios en dermis.

entidad asociada a retraso mental, como sucedia
en nuestro paciente. Se ha postulado un origen
hormonal dada la predileccién por el sexo mascu-
lino y su aparicién en la adolescencia pero dicha
teorfa no se ha confirmado tras estudios hormo-
nales®. En pacientes con sindrome de Turner y sin-
drome de Noonan se ha propuesto el linfedema
como causa*. El pronéstico lo marca la patologia
de base, y el tratamiento definitivo, si es reque-
rido, es quirdrgico, mediante cierres directos uni-
cos o multiples para escindir la piel redundante
y/0 expansores’.

1 Fiona Larsen, Nicholas Birchall. Cutis verticis gyrata: Three cases with different aetiologies that demonstrate the classifi-
cation system. Australasian Journal of Dermatology. 2007; 48: 91-4
2 Onder Tan, Duygu Ergen. Primary essential cutis verticis gyrata in an adult female patient: A case report. Journal of Der-

matology 2006; 33: 492-5

3 Palazzo R, Schepis C, Ruggeri M, Baldini L, Pizzimenti A, Arcoraci V, Spina E. An endocrinological study of patients with
primary cutis verticis gyrata. Acta Derm Venereol. 1993 Oct;73:348-9

4 Margarita Larralde, Stephanie S. Gardner, Maria del V. Torrado, Paul M. Fernhoff,

5 Andrea E. Santos Muiioz, Mary K. Spraker, Virginia P. Sybert. Lymphedema as a Postulated Cause of Cutis Verticis Gyrata
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Recién nacido con pustulas
generalizadas

Autores: Maria Dolores Mendoza Cembranos, Deysy E. Cieza Diaz,

Maria del Carmen Ceballos Rodriguez

Supervisor: Minia Campos Dominguez

Centro: Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid

Anamnesis

Nos consultan por un recién nacido a tér-
mino, de origen caucasico nacido de madre de
33 afos sin antecedentes de interés. El embarazo
y el parto habian transcurrido sin complicaciones.
El peso al nacimiento habia sido de 3.500 mg y el
Apgar de 9 al minuto y a los 5 minutos del naci-
miento. Presentaba desde el nacimiento lesiones
generalizadas en cara, cuero cabelludo, tronco y
extremidades.

Exploracion fisica

Madre e hijo permanecian asintomaticos y
afebriles. La madre no presentaba lesiones cuta-
neas. El nifo presentaba pustulas del tamafo de
una cabeza de alfiler, algunas rodeadas de halo
eritematoso y localizadas fundamentalmente en
region retroauricular, cuero cabelludo, tronco y
muslos (fig. 1). En espalda se observaban maculas
hiperpigmentadas residuales (fig. 2).

Pruebas complementarias
Analitica de sangre: sin alteraciones signifi-
cativas.

Cultivos de dos de las pustulas: negativo
para bacterias, hongos y virus.

Citologia del contenido de una de las pus-
tulas: extendido constituido por neutréfilos.

Diagnadstico

Melanosis pustulosa neonatal transitoria.

Tratamiento y evolucion

Al tratarse de una enfermedad benigna y tran-
sitoria, el paciente no requiri¢ tratamiento. Fue
revisado 3 semanas después en la consulta, con
clara mejoria de las lesiones. No persistia practi-
camente ninguna de ellas y no habian aparecido
lesiones nuevas

Discusion

La melanosis pustulosa transitoria neonatal es
una dermatosis pustulosa amicrobiana, genera-
lizada, autolimitada, relativamente infrecuente y
de etiopatogenia mal conocida. Fue descrita en
el afo 1961 con el término de “lentigines neo-
natorum”.

Es una dermatosis benigna cuya incidencia
varia entre el 4,4% en pacientes de fototipos
oscuros a 0,6% en pacientes de fototipos claros.
Se caracteriza por presentar pustulas generaliza-
das sobre base normalmente no eritematosa’.

La ruptura de las pustulas da lugar a méaculas
hiperpigmentadas con collarete descamativo que
pueden persistir semanas o meses. No se asocia a
clinica sistémica.



Seccion. Miscelanea

Pustulas en tronco y detalle de pustulas
en region retroauricular.

Figura 1

El diagnéstico es fundamentalmente clinico,
pero se confirma con una citologia, que demues-
tra neutréfilos abundantes, a diferencia del eri-
tema téxico, que muestra eosindfilos. La biopsia
cutdnea no suele ser necesaria?.

Las lesiones desaparecen espontaneamente en
el plazo de uno a 3 meses y no requiere trata-
miento.

En todo caso de pustulas neonatales es fun-
damental descartar procesos infecciosos poten-
cialmente peligrosos, como candidiasis y herpes
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Figura 2 Pustulas sobre base eritematosa en
muslo y pUstulas y maculas hiperpigmentadas
en espalda.

neonatales, varicela congénita y sifilis congénita,
entre otros>.

Dentro de las causas no infecciosas, los diag-
noésticos diferenciales mas comunes son el eri-
tema toxico neonatal, la miliaria, la foliculitis
eosinofilica de la infancia y la acropustulosis de
la infancia®.

En resumen, presentamos el caso de una mela-
nosis neonatal transitoria del recién nacido, una
entidad poco frecuente en recién nacidos de raza
caucasica.

1 Mebazaa A, Khaddar Kort R, Cherif F, Mokni M, Haouet S, Ben Osman A. Transient pustular eruption in neonates. Arch

Pediatr. 2011 ;18: 291-3.

2 Chia PS, Leung C, Hsu YL, Lo CY. An infant with transient neonatal pustular melanosis presenting as pustules. Pediatr

Neonatol. 2010; 51:356-8.

3 Van Praag MC, Van Rooij RW, Folkers E, Spritzer R, Menke HE, Oranje AP. Diagnosis and treatment of pustular disorders

in the neonate. Pediatr Dermatol. 1997 ; 14:131-43.

4 S Paller A, j Mancini A. Hurwitz. Clinical Pediatric Dermatology. 3 rd edition. Elsevier Saunders.2006; 22-26.
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Varon de 25 anos con lesiones
pruriginosas diseminadas
de 2 meses de evolucion

Autores: Maria del Carmen Ceballos Rodriguez, Paloma Borregén
Nofuentes, Ana Pulido Pérez

Supervisor: Ofelia Baniandrés Rodriguez

Centro: Hospital General Universitario Gregorio Maranén, Madrid

Anamnesis

Varén de 25 afios que acude a Urgencias por
lesiones pruriginosas de 2 meses de evolucién
que comenzaron en antebrazos y se fueron exten-
diendo progresivamente a brazos, regiéon lumbar,
muslos, piernas y resto de tronco. No presenta
sensacion distérmica ni otra sintomatologia sisté-
mica. No recuerda lesiones previas en genitales.
Niega relaciones sexuales de riesgo. No ha estado
en contacto con animales y ninguno de sus con-
tactos tiene prurito o lesiones similares. No ha
tomado ningun farmaco en los Ultimos 2 meses.
El paciente es originario de Guinea Ecuatorial, y
reside en Espafia desde hace 6 meses. Niega ante-
cedentes personales de interés y antecedentes
familiares de patologias cutaneas.

Exploracion fisica

A la exploracion presenta papulas planas y pla-
cas eritematodescamativas en tronco, genitales y
extremidades. Las lesiones son confluentes, sobre
todo en el abdomen, regién lumbar, cara poste-
rior de muslos y pies.

Pruebas complementarias

En la analitica sanguinea, que incluye hemo-
grama, bioquimica y coagulacion, solo destaca
una ligera elevacion de la PCR. Las pruebas rea-

ginicas y las serologias para Treponema pallidum,
VIH, VHB, VHC y VHH®6, fueron todas negativas.
En el estudio histopatolégico de la biopsia en
sacabocados de 4 mm de una lesién del abdo-
men, se observan hiperplasia epidérmica en dien-
tes de sierra, degeneracién vacuolar de la basal
con queratinocitos necréticos e infiltrado linfoci-
tario en banda con abundantes melanéfagos.

Diagnostico

Liquen ruber plano.

Tratamiento y evolucion

Al conocer los resultados de la biopsia y las
serologias, se pautoé prednisona via oral en pauta
descendente. En la revisién en consultas de
Dermatologia 6 semanas tras el inico de la cor-
ticoterapia, las lesiones iniciales habian desapa-
recido completamente, dejando hiperpigmenta-
cion secundaria.

Discusion

El liquen plano es una dermatosis inflamato-
ria autoinmune que afecta a piel y/o mucosas. En
ocasiones se asocia a infeccion por VHC. Suele

comenzar de la tercera a la sexta década de la vida
y es ligeramente maés frecuente en muijeres.



Seccion. Miscelanea

Figura 1

Papulas y placas eritematodescamativas
grisaceas en tronco. En palmas y plantas se
observan multiples papulas hiperqueratdsicas
redondeadas.

Cursa en brotes que se instauran en dfas o
semanas y las lesiones desaparecen en meses a
anos. Se manifiesta en forma de pequefas papu-
las planas poligonales violaceas, de superficie bri-
llante, que suelen ser muy pruriginosas, y se loca-
lizan principalmente en region lumbar, dorso de
manos y pies, zona flexora de mufecas y antebra-
zos y region pretibial. La mucosa oral esté afectada
en 50-75% de los casos, y existen casos de liquen
plano oral sin afectacién cutanea. En pacientes de

Bibliografia

Figura 2 Papulas en plantas y cara flexora

de antebrazos. Al explorar la mucosa oral,
observamos un reticulado blanquecino en tercio
distal de mucosa yugal.

piel negra las variantes hipertréfica y actinica son
mas comunes; las lesiones cutaneas suelen ser de
color gris, negro o marrén oscuro en lugar de viola-
ceas, y es frecuente que dejen hiperpigmentacion
postinflamatoria. El diagndstico del liquen plano se
basa en el estudio histolégico de las lesiones. Tam-
bién es importante realizar serologia para VHC. El
tratamiento de eleccién es la corticoterapia, topica
cuando las lesiones estan limitadas y oral cuando
hay afectacion generalizada.
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