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INTRODUCCIÓN 
La inmunoterapia ha cambiado la evolución de 
muchos pacientes con cáncer. Su relativamente 
reciente aprobación, con muchas moléculas toda-
vía en ensayos clínicos, hace que la patogenia, las 
manifestaciones clínicas, el diagnóstico, los trata-
mientos y el significado de muchas de las reaccio-
nes adversas sean en parte desconocidas. 
Los fármacos anti-CTLA4 y anti-PD-1 son inhibido-
res del checkpoint, siendo el antígeno 4 y el recep-
tor de muerte celular programada PD-1 del linfocito 
T sus dianas. Su acción incrementa la actividad del 
sistema inmune contra el tumor y, en consecuen-
cia, también puede causar efectos adversos infla-
matorios inmunomediados.1 La piel es uno de los 
órganos más frecuentemente afectos. El exantema, 
el prurito y el vitíligo son manifestaciones típicas,2 
sin embargo, en nuestra práctica clínica y en la lite-
ratura encontramos manifestaciones muy variadas.

ANAMNESIS
Un varón de 51 años afecto de un melanoma lo-
calizado en la mucosa nasal (T3N0M0 según la 8ª 
edición de la AJCC) recibió tratamiento con ciru-
gía y radioterapia. Tres meses después, fue diag-
nosticado de metástasis óseas y hepáticas, por 
lo que inició tratamiento con la combinación de 
un fármaco anti-CTLA4 y un fármaco anti-PD-1. 
Cuatro meses después, coincidiendo con el al-
cance de respuesta parcial, comenzó a presen-
tar hipopigmentación de la piel. Veintidós me-
ses después, ante la evidencia de una respuesta 
completa, el paciente continuó únicamente con 
el fármaco anti-PD-1 con buena evolución. Ante 
la persistencia de respuesta completa 14 meses 
después, se suspendió la inmunoterapia. 
El paciente ha seguido revisiones dermatológi-
cas seriadas durante todo el proceso. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
La hipopigmentación cutánea que se inició coin-
cidiendo con el comienzo de la respuesta, fue 
generalizándose progresivamente hasta presen-
tar un blanqueamiento de la práctica totalidad de 
la superficie corporal. Además, apareció poliosis 
en cejas, pestañas y cuero cabelludo (Figura 1). 
En el seguimiento se realizaba dermatoscopia di-
gital de cuerpo completo, y lo que resulta más 
llamativo es que pudo observarse una pérdida 
del pigmento en los nevus melanocíticos, que se 
presentaban como máculas melanocíticas blan-
quecinas con punteado grisáceo, y en las quera-
tosis seborreicas, en forma de pápulas no mela-
nocíticas aterciopeladas amarillentas de aspecto 
cerebriforme (Figura 2). 

DIAGNÓSTICO
No presentaba antecedentes personales ni fami-
liares de vitíligo ni otras enfermedades autoinmu-
nes, atribuyéndose sus lesiones tipo vitíligo y la 
pérdida de pigmento en los nevus melanocíticos 
y las proliferaciones epiteliales a la inmunotera-
pia. 

EVOLUCIÓN
Tras 14 meses seguimiento, la respuesta clínica 
y radiológica se mantienen y el blanqueamiento 
generalizado persiste. 

COMENTARIO
La despigmentación tipo vitíligo en pacientes 
con melanoma tratados con anti-PD1 u otras
inmunoterapias no es infrecuente y ha sido con-
siderada de buen pronóstico por indicar acti-
vidad inmune antimelanocitaria. Sin embargo, 
menos conocida es la pérdida de pigmento de 
lesiones melanocitarias y proliferaciones epite-
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liales. Hwang SJ et al3 y Wolner ZJ et al4 también 
describieron dos pacientes con melanoma en 
tratamiento con inmunoterapia que presenta-
ban hipopigmentación o incluso desaparición 
de los nevus melanocíticos. Este efecto adverso 
de blanqueamiento de piel y anejos no ocurre 
frecuentemente en pacientes con otras neopla-
sias, lo que sugiere que algunos efectos adver-
sos de inmunoterapia pueden ser consecuencia 
de la activación de una inmunidad antígeno-es-
pecífica, en el caso de los pacientes con mela-
noma, contra los melanocitos.5 Apoyando esta 
teoría, destacamos una serie publicada de 14 

pacientes con cáncer de pulmón que experi-
mentan repigmentación de la canicie al recibir 
tratamiento inmunoterápico, algo que parece 
opuesto a lo que ocurre en los pacientes con 
melanoma6. 
La piel, por su característica exteriorización es 
muy visible y accesible al análisis histológico y de 
otros tipos, pudiendo facilitar el estudio de estas 
terapias y sus consecuencias. Sin embargo, se 
necesitan más investigaciones para dilucidar los 
mecanismos certeros de los diferentes cambios 
cutáneos y su carácter predictor continúa estu-
diándose.7

Figura 1.  a) Imágenes clínicas mostrando poliosis de las cejas y pestañas. b) Hipopigmentación de la piel del tronco anterior des-
pués de 22 meses recibiendo inmunoterapia. 

Figura 2.  a) Imágenes dermatoscópicas de lesiones cutáneas con pérdida de pigmento tras el tratamiento con inmunoterapia. 
Queratosis seborreica con aspecto cerebriforme amarillento. b) Nevus melanocítico con pérdida de pigmento y punteado pe-
ppering. 

a

a

b

b



12

Dermatosis por agentes externos

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Postow MA, Sidlow R, Hellmann MD. Immu-

ne-Related Adverse Events associated with 
Immune Checkpoint Blockade. N Engl J Med 
2018. 2018 Jan 11;378(2):158-168. doi: 10.1056/
NEJMra1703481.

2.	 Belum VR, Benhuri B, Postow MA, et al. Charac-
terisation and management of dermatologic 
adverse events to agents targeting the PD-1 
receptor. Eur J Cancer. 2016 Jun;60:12-25. doi: 
10.1016/j.ejca.2016.02.010. Epub 2016 Apr 1.

3.	 Hwang SJ, Carlos G, Wakade D, et al. Cutaneous 
adverse events (AEs) of anti-programmed cell 
death (PD)-1 therapy in patients with metasta-
tic melanoma: A single-institution cohort. J Am 
Acad Dermatol. 2016 Mar;74(3):455-61.e1. doi: 
10.1016/j.jaad.2015.10.029. Epub 2016 Jan 12.

4.	 Wolner ZJ, Marghoob AA, Pulitzer MP, et al. A 
case report of disappearing pigmented skin 
lesions associated with pembrolizumab treat-
ment for metastatic melanoma. Br J Dermatol. 

2018 Jan;178(1):265-269. doi: 10.1111/bjd.15354. 
Epub 2017 Sep 21.

5.	 Teulings HE, Limpens J, Jansen SN. Vitiligo-Li-
ke Depigmentation in Patients With Stage III-
IV Melanoma Receiving Immunotherapy and 
Its AssociationWith Survival: A Systematic Re-
view and Meta-Analysis. J Clin Oncol. 2015 Mar 
1;33(7):773-81. doi: 10.1200/JCO.2014.57.4756. 
Epub 2015 Jan 20.

6.	 Rivera N, Boada A, Bielsa MI, et al. Hair repigmen-
tation during immunotherapy treatment with 
an anti-programmed cell death 1 and anti-pro-
grammed cell death ligand 1 agent for lung can-
cer. JAMA Dermatol. 2017 Nov 1;153(11):1162-1165. 
doi: 10.1001/jamadermatol.2017.2106.

7.	 Rzepecki AK, Cheng H, McLellan BN. Cutaneous 
toxicity as a predictive biomarker for clinical 
outcome in patients receiving anticancer the-
rapy. J Am Acad Dermatol. 2018 Sep;79(3):545-
555. doi: 10.1016/j.jaad.2018.04.046. Epub 2018 
May 4. 



Dermatosis por agentes externos

02 
Un tatuaje no tan transitorio 
Alexandra Perea Polak
Alberto Andamoyo Castañeda
Sara Simonsen
Daniel Jesús Godoy Díaz.



14

ANAMNESIS
Mujer de 27 años, sin alergias medicamentosas 
conocidas excepto una intolerancia digestiva 
al ácido clavulánico. No presenta antecedentes 
personales de interés ni antecedentes persona-
les ni familiares dermatológicos conocidos. Acu-
de a consulta de dermatología por aparición de 
lesiones, pruriginosas, con sensación de quema-
zón en zona abdominal y extremidad superior de-
recha, a la semana de realizarse un tatuaje con 
Henna. Acudió en 2 ocasiones a urgencias donde 
ha sido tratada con corticoides tópicos, orales e 
intramusculares, así como antihistamínicos, pre-
sentando escasa mejoría.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Actualmente, presenta maculas eritemato-des-
camativas siguiendo el trayecto del dibujo del 
tatuaje a nivel de abdomen y brazo (Figura 1), así 
como zonas con maculas hipocrómicas residua-
les en zona superior del brazo derecho (Figura 2). 
Refiere aparición previa de placas eritematosas 
con vesículas y ampollas. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En urgencias, se realizó analítica de sangre sin al-
teraciones significativas.

DIAGNÓSTICO
Dermatitis de contacto alérgica a tatuaje con 
Henna.

TRATAMIENTO
Se siguió con pauta descendente de corticoides 
prescrito en urgencias y se cambió tratamiento 
tópico a crema con betametasona y gentamicina 
por la mañana y emulsión con metilprednisolona 
por la noche hasta mejoría.
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Figura 1.  Placas eritematodescamativas siguiendo el dibujo 
del tatuaje. 

Figura 2.  Placas eritematodescamativas así como maculas 
hipocrómicas residuales en zona superior de brazo derecho.
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EVOLUCIÓN
Con el tratamiento pautado, la paciente presentó 
buena evolución con resolución de las lesiones 
a las pocas semanas. Sin embargo presentó ma-
culas hipocrómicas así como hiperpigmentación 
residuales durante varios meses. Se recomendó 
pruebas epicutáneas para confirmar sensibiliza-
ción a la parafenilendiamina, pudiendo sufrir re-
acciones cruzadas con ciertos tintes y otros pro-
ductos pero la paciente lo rechazó.

COMENTARIO
La realización de tatuajes temporales con Henna 
es una práctica cada vez más frecuente en los úl-
timos años. La Henna es un tinte rojo, extraido de 
la planta Lawsonia inermis que se suele mezclar 
con otros componentes, como la parafenilendia-
mina, para convertirla en negra. Existen aislados 
casos descritos de dermatitis por contacto pro-
vocado por la Henna en sí, siendo la mayoría de 
las reacciones debidas a la parafenilendiamina, 
cuyo poder sensibilizante es mucho mayor. La 
clínica se caracteriza por la aparición tras una 
o dos semanas de la realización del tatuaje, de 

lesiones eritematosas, muy pruriginosas, con 
posterior aparición de vesículas o ampollas. En 
caso de sensabilización previa, la clínica apare-
cería tras 24-48 horas. El tratamiento consiste en 
el uso de corticoides tópicos más menos corti-
coides orales según la extensión y gravedad del 
cuadro. Las complicaciones más frecuentes son 
la aparición de una hiperpigmentación residual, 
seguidos por la hipopigmentación o incluso vití-
ligo, estando también descrito como complica-
ción grave, aunque poco frecuente, la presencia 
de insuficiencia renal grave secundaria a una 
glomerolunefritis por absorción cutánea de la 
parafenilendiamina.
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ANAMNESIS
Paciente varón de 86 años con historia de hiper-
tensión ocular, en tratamiento con latanoprost. 
Es valorado en nuestro departamento por oscu-
recimiento progresivo de la piel de los párpados.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En el examen físico se observa hiperemia con-
juntival e hiperpigmentación periocular (Figura 1) 
con tricomegalia e hipertricosis de cejas y pesta-
ñas (Figura 2). 

03
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Figura 1.  Hiperemia conjuntival, hiperpigmentación de párpados y pestañas. 

Figura 2.  Hipertricosis malar y tricomegalia.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
No fue necesaria la realización de pruebas com-
plementarias, al tratarse de una entidad de diag-
nóstico clínico.

DIAGNÓSTICO
Se establece el diagnóstico de hiperpigmenta-
ción, hipertricosis e hiperemia conjuntival secun-
darios a latanoprost.

TRATAMIENTO
Tras explicar al paciente el carácter inocuo del 
cuadro presentado, se indica la necesidad de 
aplicar de manera más precisa el tratamiento con 
latanoprost para evitar los efectos secundarios 
en estructuras circundantes. 
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EVOLUCIÓN
En la revisión 6 meses después, se habían corre-
gido parcialmente tanto la hiperpigmentación 
palpebral como la tricomegalia. La hiperemia 
conjuntival, en cambio, persistía.

COMENTARIO
Latanoprost es un análogo del receptor de 
prostaglandinas F2α (PGF2α) empleado en el 
tratamiento del glaucoma de ángulo abierto e 
hipertensión ocular. Sus efectos adversos más 
comunes son hiperemia conjuntival, cambios en 
la morfología de las pestañas, hipertricosis pe-
riorbitaria1 e hiperpigmentación de iris y pesta-
ñas2.
El crecimiento de las pestañas puede ocurrir en el 
50% de los pacientes y es secundario a la capaci-
dad de los análogos de PGF2α de estimular y pro-
longar la fase anagen del crecimiento capilar3,4. El 
oscurecimiento del iris está causado por un incre-
mento de la melanogénesis, no por un aumento 
del número de melanocitos4. También es habitual 
la hiperpigmentación de los párpados. El oscure-
cimiento progresivo del iris se mantiene de forma 
permanente, mientras que la hiperpigmentación 
de la piel de los párpados suele desaparecer a los 
3-12 meses de interrumpir el tratamiento en la ma-
yoría de los pacientes 5.

Entre los efectos adversos sistémicos descritos 
con el uso de Latanoprost también se ha descrito 
el hirsutismo6.
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ANAMNESIS
Paciente de 43 años que acude a urgencias por 
lesiones cutáneas en ambas extremidades inferio-
res. Desconoce el tiempo de evolución de las mis-
mas, ya que ha sido su esposa quien las ha perci-
bido hoy. Niega que le produzcan prurito o dolor.
No había presentado episodios previos similares 
ni poseía ningún antecedente médico de interés. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Presenta lesiones eritematomarronáceas, que 
adoptan un patrón reticulado, con superficie le-

vemente queratósica. Llama la atención que se 
distribuyan de forma simétrica y bilateral en la 
cara posterior de ambos muslos, aunque las le-
siones de la extremidad izquierda son de colora-
ción más tenue. (Figura 1). No presentaba ningu-
na otra lesión similar en el resto del tegumento. 
Tampoco se encontraron otras lesiones elemen-
tales en la exploración. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
El cuadro clínico es muy sugestivo de una patología 
en concreto, cuyo diagnóstico es eminentemente 
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Figura 1.  a) Lesiones reticuladas en cara posterior de muslos. b) Detalle de las lesiones.
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clínico, por lo que no se necesitaron más pruebas 
complementarias. Reinterrogando al paciente acer-
ca de exposición a fuentes de calor, refiere tener el 
hábito de apoyarse en los radiadores en su vivienda, 
especialmente en épocas muy frías. 

DIAGNÓSTICO
Por las lesiones características y el antecedente 
de exposición a fuente de calor, llegamos al diag-
nostico de eritema ab igne.

TRATAMIENTO
Recomendamos al paciente evitar contacto con la 
fuente de calor mencionada. Además pautamos 
un corticoide tópico de potencia media (mometa-
sona), una aplicación diaria durante una semana. 

EVOLUCIÓN
El paciente fue dado de alta con lo que desco-
nocemos la evolución del caso. No obstante, es-
tas lesiones tienden a desaparecer una vez haya 
cesado el estímulo, a excepción de una leve hi-
perpigmentacion residual, que persiste indefini-
damente en el caso de exposiciones continuas y 
lesiones de largo tiempo de evolución.

COMENTARIO1-4

El eritema ab igne es una entidad que fue descrita 
por Buschke como melanosis inducida por calor. Se 
trata de lesiones eritematosas o hiperpigmentadas 
dispuestas en un patrón reticulado característico. 
Estas se producen por exposición crónica a radia-
ción infrarroja, por debajo del umbral de quemadu-

ra térmica (43-47ºC). Antiguamente era caracterís-
tico encontrarlas en las piernas por contacto con 
braseros, sin embargo, hoy en día los agentes cau-
sales son muy diferentes y variados (mantas eléctri-
cas, sillones con calefacción e incluso ordenadores 
portátiles). La patogenia es desconocida, pero se 
postula que el aumento de temperatura produciría 
una vasodilatación del plexo venoso superficial (de 
ahí el aspecto reticulado) y el deposito de hemosi-
derina seria responsable de la hiperpigmentación 
posterior. Hay que realizar diagnostico diferencial 
con la livedo reticularis y descartar causas que la 
puedan provocar (vasculitis, sepsis...) si hay dudas. 
El principal riesgo de esta patología es la degene-
ración maligna, principalmente hacia carcinoma 
escamoso, ya que en las biopsias se han detecta-
do zonas con cierto grado de atipia. No obstante el 
riesgo es bajo y sobre todo aparece en exposicio-
nes de largo tiempo de evolución, con una latencia 
de unos 30 años.

BIBLIOGRAFÍA
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matol. 2014; 30 (4) : 387 - 391.
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Can Med Assoc J. 2000; 162: 77-78.

4.	 Küçüktas M, Demirkesen C. Laptop-induced 
erythema ab igne. Clin Exp Dermatol. 2009; 35: 
449-450.
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ANAMNESIS
Mujer de 59 años remitida a la consulta de derma-
tología por un cuadro de queilitis fisurada cróni-
ca con afectación de los labios superior e inferior 
de 1 año de evolución, de etiología desconocida 
y refractario a múltiples tratamientos. La pacien-
te trabaja como ama de casa y no presenta ante-
cedentes de interés excepto por la toma de clor-
promazina vía oral en gotas cada 8 horas.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física se observa una queilitis 
muy llamativa con afectación de casi toda la su-
perficie de los labios superior e inferior con pre-
sencia de fisuras (Figura 1a).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realiza estudio mediante pruebas epicutáneas 
con la batería estándar del GEIDAC y fotoparche 
con la batería estándar europea con irradiación 
UVA 5 J/cm2, que incluye el parche de clorpro-
mazina al 0.1% en vaselina, y levomepromazina al 
0,1 y al 1% en vaselina. Los resultados muestran el 
fotoparche de clorpromazina positivo (Figura 2) 
siendo el parche de clorpromazina no irradiado 
con UVA negativo. Tanto el parche como el foto-
parche con levomepromazina, así como el esto 
de pruebas son negativas. Se realiza además un 
fototest con resultado normal. 

DIAGNÓSTICO
Se realiza el diagnóstico de fotoalergia de contacto 
a clorpromazina como causa de queilitis crónica.

TRATAMIENTO
Se recomienda suspender la toma de clorproma-
zina y sustituirla por levomepromazina, tras ha-
ber descartado sensibilización a la misma.
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Figura 1.  a) Queilitis afectando casi toda la superficie de los 
labios superior e inferior con presencia de fisuras. b) Reso-
lución de las lesiones tras 3 semanas de la suspensión del 
fármaco. 

EVOLUCIÓN
A las 3 semanas tras suspender la toma de clor-
promazina las lesiones se han resuelto y la pa-
ciente se encuentra asintomática (Figura 1b).

a

b
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Figura 2.  Fotoparche con la batería estándar europea con 
irradiación UVA 5 J/cm2, que muestra positividad para el foto-
parche de clorpromazina.

COMENTARIO1-4

La clorpromazina es un antipsicótico clásico per-
teneciente al grupo de las fenotiazinas alifáticas. 
Se trata de un agente fotosensibilizante conoci-
do que puede ser desencadenante de reacciones 
tanto fototóxicas como fotoalérgicas y con menor 
frecuencia de dermatitis alérgicas de contacto. 
Las localizaciones típicas son los labios y los dedos 
que se emplean para abrir el envase del fármaco, 
sin embargo también puede asociar eccema de 
párpados u otras regiones faciales y de las manos. 
Se debe sospechar esta entidad en pacientes que 
toman el fármaco pero también en aquellas per-
sonas que lo manipulan, como los cuidadores de 
los pacientes, y tener en cuenta el origen profe-
sional (enfermeros, farmacéuticos, veterinarios).
El diagnóstico se realiza mediante el fotopar-
che. Pese a la exposición sistémica al fármaco, 
la clínica es únicamente de fotosensibilidad de 
contacto. No obstante se recomienda realizar 
un fototest para descartar fotosensibilidad sis-
témica. 

Dado que no existe fotosensibilización cruzada 
entre la clorpromazina y levopromazina, ésta 
puede emplearse como alternativa terapéutica. 
Sin embargo es conveniente realizar un fotopar-
che con Levopromazina al 0.1 y 1% en vaselina 
para descartar la sensibilización. Ante un pacien-
te con queilitis persistente se debe de sospechar 
alergia o fotoalergia de contacto y está indica-
do el estudio mediante pruebas epicutáneas. Es 
esencial preguntar al paciente por la toma o la 
manipulación de fármacos y tener presente el 
diagnóstico de fotoalergia de contacto a clorpro-
mazina como posible causa subyacente de una 
queilitis crónica.
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06
Abscesos en paciente hematológico
Cristina Pindado Ortega, Darío de Perosanz Lobo y Natalia Jiménez Gómez 

ANAMNESIS
Varón caucásico de 63 años con antecedentes 
de hipertensión, tabaquismo (10 paquetes·año) 
y linfoma de Hodgkin subtipo esclerosis nodular 
(CD30 +, CD15 +), sin infiltración medular, diag-
nosticado en Diciembre 2015 a raíz de adenopa-
tías voluminosas en región inguinocrural dere-
cha. Recibió primera línea de tratamiento según 
esquema ABVD (adriamicina, bleomicina, vin-
blastina y dacarbazina), completando 4 ciclos (8 
dosis) con progresión de la enfermedad durante 
el tratamiento activo, con adenopatías inguina-
les bilaterales patológicas en el TC de control en 
Junio 2016, por lo que se inició esquema DHAP 
(dexametasona, cisplatino, citarabina) con dete-
rioro de la función renal en contexto de cisplatino 
y síndrome de lisis tumoral. Presentó una recu-
peración de ambos episodios, pero crecimiento 
de todas las adenopatías patológicas, por lo que 
se decidió suspender y pasar a siguiente línea de 
tratamiento quimioterápico con brentuximab ve-
dotin a dosis de 1,8 mg/kg iv. Un mes después es 
valorado por lesiones cutáneas en ambas ingles 
y región púbica de inicio progresivo una semana 
después de comenzar el tratamiento. No asocia-
ba cefalea, tos, expectoración, dolor torácico, 
dolor abdominal, clínica miccional, cambios en 
el ritmo deposicional ni fiebre. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
El examen físico reveló comedones abiertos y 
abscesos con supuración espontánea en ingles y 
pubis (Figura 1a). Las axilas, cara interna de mus-
los, áreas perianal y perineal, regiones mamarias 
e inframamarias no se vieron afectadas ni pre-
sentaban lesiones cicatriciales. No presentaba 
sobrepeso.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
La evaluación ecográfica (Esaote, MyLab 25Gold) 
se realizó con una sonda lineal de 18 MHz. Este 
examen reveló múltiples colecciones de líqui-
do hipoecoico localizadas dermis e hipodermis 
(Figura 2a). La ecografía Doppler color mostró hi-
pervascularidad en la periferia de las colecciones 
(Figura 2b). 

DIAGNÓSTICO
El diagnóstico fue de hidrosadenitis supurativa 
(HS) estadio II según la clasificación de Hurley en 
paciente con linfoma de Hodgkin clásico subtipo 
esclerosis nodular (CD15+, CD30+) en tratamien-
to con brentuximab vedotin debido a situación 
de refractariedad a segunda línea de tratamiento. 

TRATAMIENTO
Se retiró el brentuximab vedotin y se pautó tra-
tamiento con sulfato de zinc tópico y piperacili-
na/tazobactam 4 g/0,5 g iv. administrados cada 
ocho horas durante 14 días. El paciente presentó 
una notable mejoría con una remisión de los sig-
nos inflamatorios en dos semanas (Figura 1b). 

EVOLUCIÓN
Dos meses después del episodio, se reintrodujo 
brentuximab vedotin debido a su patología sub-
yacente. El paciente presentó una reactivación 
de las lesiones previas desde la primera dosis, 
con remisión tras la interrupción del tratamiento, 
sin requerir antibioterapia. 

COMENTARIO
Brentuximab vedotin es un anticuerpo monoclo-
nal dirigido contra los receptores CD30, apro-
bado para el tratamiento del linfoma de Hodg-
kin y el linfoma anaplásico de células grandes 
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refractarios a tratamientos convencionales. Los 
efectos secundarios más frecuentemente docu-
mentados son neuropatía periférica, náuseas o 
diarrea.1 En cuanto a nuestro paciente, no presen-
taba antecedentes personales ni familiares cono-
cidos de HS, ni historia de lesiones inflamatorias 
en áreas intertriginosas que sugirieran una pre-
disposición a padecer HS. El desarrollo de la HS 
se precipitó después de iniciar el tratamiento con 
brentuximab, sin haber recibido ningún otro me-
dicamento que pudiera haberla inducido, experi-
mentó una mejoría después de la interrupción y 
una recaída tras la reexposición, sugiriendo todo 
ello una relación temporal. El mecanismo fisiopa-
tológico por el cual brentuximab puede precipi-
tar HS en un contexto de linfoma de Hodgkin es 
desconocido. Se ha documentado la expresión 
de la molécula CD30 en la capa germinativa ba-

sal de la epidermis durante el desarrollo fetal y 
durante los procesos inflamatorios.2 Es posible 
que nuestro paciente presentara un nivel muy 
bajo de HS, pero suficiente para la expresión de 
CD30, que se potenció con brentuximab.
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Figura 1.  a) Múltiples nódulos de superficie eritematosa localizados en región púbica. b) Resolución de los nódulos después de la 
suspensión de brentuximab vedotin y tras tratamiento antibiótico sistémico, persistiendo tractos fistulosos.

Figura 2.  a) Múltiples colecciones de contenido hipoecoico que localizadas en dermis e hipodermis. b) Hipervascularidad en la 
periferia de dos colecciones.
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ANAMNESIS
Mujer de 52 años, sin antecedentes personales de 
interés, es remitida a consulta de dermatología 
por eccema de labios de dos meses de evolución 
con empeoramiento progresivo tras aplicación de 
múltiples productos tópicos. La paciente refiere 
episodio de herpes labial hace 8 semanas que tra-
tó al inicio con múltiples bálsamos labiales y aceite 
del árbol del té. Tras empeoramiento de las lesio-
nes su médico de Atención Primaria pautó aciclo-
vir tópico sin mejoría y posteriormente corticoides 
tópicos de potencia media y amoxicilina oral.

EXPLORACIÓN FÍSICA
La paciente aporta iconografía en la que se ob-
jetivan lesiones erosivas en semimucosa labial y 
algunas costras melicéricas (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizan pruebas epicutáneas con la batería es-
tándar del GEIDAC y se añaden los hidroperóxidos 
de limonene al 0.3% y linalool al 1% en vaselina, ga-
latos, tocoferol, tocoferil acetato, Shellac® y aceite 
del árbol del té (Suministrado por Chemotechni-
que®), así como la batería de fragancias. 
Las pruebas epicutáneas fueron positivas (++/+++) 
para sulfato de níquel, cloruro de paladio, bálsamo 
del Perú, hidroperóxido de limonene, hidroperóxi-
do de linalool y aceite del árbol del té (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Dermatitis de contacto alérgica por aceite del ár-
bol del té.

TRATAMIENTO
Evitación de los alérgenos responsables. Se 
aconsejó evitar la exposición a los hidroperóxi-
dos de limonene y linalool, así como aceites 
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Figura 1.  Lesiones erosivas en semimucosa labial y algunas 
costras melicéricas.

esenciales que pueden contenerlos en diferente 
proporción, níquel y paladio. Se pautó tratamien-
to tópico con ácido fusídico e hidrocortisona al 
1% en asociación durante 7 días.

EVOLUCIÓN
Mejoría de las lesiones cutáneas tras tratamiento 
pautado y evitación de los alérgenos responsables. 

COMENTARIO1-7

El aceite del árbol del té es un aceite volátil obtenido 
por destilación de las hojas y ramas del árbol Melaleu-
ca alternifolia. Se trata de un aceite esencial, en con-
traposición a los aceites vegetales que se obtienen 
por presión sobre frutos y semillas. Puede emplearse 
puro o diluido formando parte de otros cosméti-
cos o estar presente en productos farmacéuticos 
o de limpieza. Se trata de un producto percibido 
por gran parte de la población general como un re-
medio efectivo para muchas condiciones cutáneas 
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Figura 2.  Resultado de las pruebas epicutáneas.

y se le atribuyen propiedades bactericidas, antivi-
rales, antifúngicas, antiparasitarias, antiinflamato-
rias y analgésicas. De los aceites esenciales es el 
que más reacciones alérgicas ha causado desde la 
descripción de los primeros casos en 1991. Se han 
descrito alrededor de 100 pacientes alérgicos. El 
aceite del árbol del té “fresco” es un sensibilizante 
débil. Sin embargo, su oxidación incrementa la po-
tencia sensiblizante. Su composición cambia con 
la exposición al oxígeno, luz, humedad y altas tem-
peraturas. Los sensibilizantes más importantes que 
lo componen son ascaridole, terpinolene, alfa-ter-
pinene, limonene y linalool. Es frecuente observar 
reacciones concomitantes a otros marcadores de 
fragancias como la mezcla de fragancias I, bálsa-
mo del Perú (Myroxilon pereirae) o colofonia. Limo-
nene y linalool son fragancias terpénicas con aro-
mas cítrico y floral, muy presentes en la industria 
cosmética y en los productos de higiene y limpie-
za. También forman parte de la composición natu-
ral de muchos aceites esenciales. Son responsa-
bles de aproximadamente el 5% de las dermatitis 
de contacto alérgicas en España y el 25% de los 
pacientes están cosensibilizados, como nuestra 
paciente. La elevada incidencia de sensibilización 
a estos hidroperóxidos y su ubicuidad justifican la 
inclusión en la batería estándar del GEIDAC.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Johansen JD, Aalto-Korte K, Agner T, Andersen 

KE, Bircher A, Bruze M, et al. European Society 
of Contact Dermatitis guideline for diagnostic 
patch testing - recommendations on best prac-
tice. Contact Derm. 2015;73:195-221.

2.	 De Groot AC, Schmidt E. Tea tree oil: contact 
allergy and chemical composition. Contact 
Derm. 2016;75:129-43.

3.	 Collet E, Jeudy G, Dalac S. Cheilitis, perioral 
dermatitis and contact allergy. Eur J Dermatol. 
2013;23:303-7.

4.	 Arribas MP, Soro P, Silvestre JF. Allergic contact 
dermatitis to fragrances. Part 1. Actas Dermosifi-
liogr. 2012;103:874-9.

5.	 Arribas MP, Soro P, Silvestre JF. Allergic contact 
dermatitis to fragrances: part 2. Actas Dermosi-
filiogr. 2013;104:29-37.

6.	 Deza G, García-Bravo B, Silvestre JF, Pastor-Nie-
to MA, González-Pérez R, Heras-Mendaza F et al. 
Contact sensitization to limonene and linalool 
hydroperoxides in Spain: a GEIDAC* prospecti-
ve study. Contact Dermatitis. 2017;76:74-80.

7.	 Uter W, Yazar K, Kratz E-M, Mildau G, Lidén C. 
Coupled exposure to ingredients of cosmetic 
products: I. Fragrances. Contact Derm. diciem-
bre de 2013;69(6):335-41.





Dermatosis por agentes externos

08 
Placas eritematorosadas 
secundarias a hidroxiurea 
Hirune Cembrero Saralegui
Marta Martínez García
Sergio Tabbara Carrascosa
María Dorado Fernández



38

ANAMNESIS
Varón de 55 años en seguimiento en hematolo-
gía por trombocitemia esencial, con un acciden-
te cerebrovascular agudo (ACVA) lacunar secun-
dario a la trombocitosis. En tratamiento desde el 
diagnóstico con hidroxiurea 1 g/día. Acude a la 
consulta de dermatología por lesiones eritema-
tosas asintomáticas en dorso de dedos de ma-
nos y palmas, de unos 3 años de evolución y que 
habían comenzado a los 4 años del inicio de la 
hidroxiurea. Negaba pérdida de fuerza muscular, 
artralgias y mialgias, así como la presencia de clí-
nica sistémica.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración cutánea se apreciaban placas 
eritemato-rosadas con descamación fina en su-

perficie en articulaciones interfalángicas y me-
tacarpofalángicas de dedos de las manos (Figu-
ra 1). También presentaba eritema y descamación 
interciliar, en palmas y en borde lateral de dedos 
de manos.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una biopsia donde se objetivaba una hi-
perqueratosis ortoqueratósica, vacuolización focal 
de la capa basal y aislados queratinocitos apoptóti-
cos. En dermis destacaba un leve infiltrado linfocita-
rio superficial de predominio perivascular, ectasias 
vasculares y discreto aumento de mucina perivas-
cular en dermis media (Figura 2). No se apreciaba 
atipia relevante de queratinocitos ni sobreexpresión 
de p53 en el estudio inmunohistoquímico. Para des-
cartar un posible origen paraneoplásico, se realizó 
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Figura 1.  En la exploración cutánea se aprecian placas eritemato-rosadas con descamación fina en superficie en articulaciones 
interfalángicas y metacarpofalángicas de ambas manos.
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un TAC toracoabdominopélvico, sangre oculta en 
heces y una analítica sanguínea con enzimas mus-
culares y autoinmunidad, que fueron normales. 

DIAGNÓSTICO
Los hallazgos clínicos y las pruebas complemen-
tarias apoyaban el diagnóstico de sospecha, que 
era una erupción dermatomiositis-like secunda-
rio a hidroxiurea.

TRATAMIENTO
Debido a la ausencia de sintomatología de las le-
siones cutáneas, al antecedente de un ACVA aso-
ciado a la trombocitemia esencial y a la ausencia 
de atipia queratinocítica y de sobreexpresión de 
p53 en la biopsia cutánea, se decidió con Hema-
tología mantener el tratamiento con hidroxiurea. 
Además, se recomendó fotoprotección diaria y 
corticoides tópicos de alta potencia.

EVOLUCIÓN
Durante el seguimiento hubo una mejoría parcial 
de las lesiones cutáneas sin llegar a remitir de for-
ma completa. El paciente mantuvo una correcta 
fotoprotección, sin aparición de lesiones cutá-
neas nuevas ni empeoramiento de las previas, y 
sin presencia de clínica muscular ni sistémica. 

Figura 2.  En la biopsia cutánea se objetivaba hiperqueratosis 
ortoqueratósica, vacuolización focal de la capa basal y aisla-
dos queratinocitos apoptóticos. En dermis destacaba un leve 
infiltrado linfocitario superficial de predominio perivascular y 
ectasias vasculares.

COMENTARIO
La erupción dermatomiositis-like inducida por 
fármacos puede ser difícil de sospechar, debido 
a su baja incidencia y a la similitud clínica e histo-
lógica que presenta con la dermatomiositis clá-
sica1. La hidroxiurea es el fármaco responsable 
en al menos un 50% de los casos, con una me-
diana de aparición de las lesiones de 60 meses 
desde el inicio del tratamiento1-4. No se conoce 
el mecanismo por el que se produce esta erup-
ción dermatomiositis-like, aunque se sospecha 
un efecto directo de la hidroxiurea y de la radia-
ción UV5. Algunos autores han encontrado en las 
biopsias cutáneas de estas erupciones inducidas 
por hidroxiurea, displasia de queratinocitos con 
expresión de p53. Según estos autores, la erup-
ción dermatomiositis-like sería una fototoxicidad 
crónica producida por efecto sinérgico de la ra-
diación UV y la hidroxiurea, donde hay clones de 
queratinocitos con p53 mutado. Consideran esta 
entidad como premaligna y por tanto requeriría 
la suspensión de la hidroxiurea5-6. Sin embargo, 
otros autores no han visto sobreexpresión de 
p53 en biopsias de lesiones cutáneas similares, 
manteniendo en estos pacientes el tratamiento 
con hidroxiurea1. En la mayoría de los casos tiene 
curso benigno, y la severidad de las lesiones no 
suele empeorar al mantener la hidroxiurea3-5. 
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ANAMNESIS
Mujer de 65 años con antecedentes de he-
mangioma hepático e implantes de silicona en 
glúteos 20 años atrás y de bioalcamid y ácido 
hialurónico en cara. Consulta en nuestro centro 
por lesiones de varias semanas de evolución a 
nivel de muslo derecho y en ambas mejillas, en-
contrándose apirética y sin otra queja sintomá-
tica. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Nódulos subcutáneos indurados en muslo dere-
cho y en ambas mejillas (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó ecografía cutánea de las áreas afectas 
(Figura 2) observándose en glúteo y muslo au-

mento difuso de la ecogenicidad a nivel subcutá-
neo, con importante sombra acústica posterior, 
con imagen “en nevada” característica de implan-
tes de silicona. En ambas mejillas se observaron 
múltiples colecciones anecoicas hipodérmicas, 
algunas redondeadas y bien encapsuladas, con 
imagen en “patrón vacuolar” típica de implantes 
de bioalcamid y ácido hialurónico). También se 
realizó RMN del glúteo, en la que se encontró un 
nódulo subcutáneo profundo de 1,2 cm, que no 
mostraba signos de infiltración ni cambios infla-
matorios en vecindad. Finalmente se tomó una 
biopsia del glúteo derecho, que confirmó el diag-
nóstico de siliconoma.

DIAGNÓSTICO
Reacción a cuerpo extraño: siliconoma.
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Figura 1.  Imagen clínica de nódulo subcutáneo en glúteo de-
recho.

Figura 2.  Ecografía de glúteo derecho, con aumento difuso 
de la ecogenicidad a nivel subcutáneo, e importante sombra 
acústica posterior. Imagen “en nevada” característica de im-
plantes de silicona. 1,2 
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TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Tras la extrusión del material de relleno en glúteo, 
la paciente evolucionó favorablemente, acudien-
do a revisiones, con desaparición de los nódulos 
subcutáneos en la zona. En cuanto a las lesiones 
en mejilla, la paciente prefirió abstención terapéu-
tica. 

COMENTARIO
Existen distintos tipos de materiales de relleno 
utilizados con fines estéticos, los cuales pueden 
clasificarse en función de su reversibilidad en 
temporales semipermanentes, y permanentes. 
Aunque actualmente se prefieren utilizar mate-
riales de relleno biodegradables, todavía se si-
guen inyectando permanentes; en muchas oca-
siones de forma clandestina, con la consiguiente 
aparición de complicaciones a distancia o loca-

les, tales como los siliconomas. Existen distintas 
técnicas complementarias para el diagnóstico de 
la presencia de implantes dermatológicos, de la 
naturaleza de éstos y de la posible aparición de 
complicaciones; destacando entre ellas la eco-
grafía cutánea, la cual es económica, no invasiva 
y fiable: existen distintos patrones ecográficos 
según el tipo de material utilizado, como los ob-
servados en la paciente del caso clínico1,2.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 De Cabo F. Ultrasound on injectable fillers and 

its role in diagnostic tracking. Cir Plast Iberoam. 
2012;38:179-87

2.	 Alfageme F, Valoración ecográfica de los implan-
tes cutáneos. En: Alfageme F, editor. Manual de 
ecografía cutánea. Charleston: Createspacie In-
depentendent Platform Publisher; 2013. p. 83-8.
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ANAMNESIS
Mujer de 54 años, que acude a urgencias por erup-
ción cutánea. No presenta alergias medicamentosas 
conocidas. Entre los antecedentes personales des-
taca hipertensión arterial en tratamiento con hidro-
clorotiazida y cáncer de mama en tratamiento con 
letrozol. Tras ser derivada a nuestra consulta pre-
ferente de dermatología, refería erupción cutánea 
pruriginosa, de aproximadamente 48 horas de evo-
lución. Negaba introducción de nuevos fármacos, 
contacto con plantas o animales ni clínica sistémica 
acompañante. Tras la interrogación reconoció ha-

ber ingerido en las 72 horas previas a la erupción cu-
tánea, croquetas rellenas de setas poco cocinadas.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física, destacaban múltiples le-
siones eritematosas de distribución lineal, en-
trecruzadas entre sí y con trayectos paralelos 
adquiriendo morfología de “latigazos” que no 
desaparecían a la digitopresión, de predominio 
en abdomen, espalda (Figura 1) y miembros in-
feriores (Figura 2). No presentaba afectación de 
mucosas.

10
Placas eritematosas a modo de “latigazos” en tronco 
y extremidades inferiores
José Antonio Llamas Carmona, Sara Bjerg Simonsen, 
Alberto Andamoyo Castañeda y Daniel Jesús Godoy Díaz 

Figura 1.  Lesiones eritematosas, lineales, simulando “latiga-
zos” en región escapular y espalda.

Figura 2.  Pápulas eritematosas diseminadas en ambos miem-
bros inferiores, adquiriendo alguna de ellas morfología lineal.
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la visita previa a urgencias, se realizó una ana-
lítica sanguínea básica incluyendo hemograma, 
coagulación y bioquímica que resultó normal. En 
nuestra consulta, se realizó una biopsia donde se 
observaba un moderado infiltrado perivascular 
predominantemente linfohistiocitario con extra-
vasación de hematíes y cambios vacuolares de 
capa basal, compatibles con la sospecha clínica 
de dermatitis flagelada por la ingesta de setas.

DIAGNÓSTICO
Dermatitis flagelada por setas shiitake.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con bilastina 20 mg/24 ho-
ras y metilprednisolona crema 1 mg/g como tra-
tamiento sintomático.

EVOLUCIÓN
Al mes de evolución, las lesiones se han resuelto 
por completo no presentando hiperpigmenta-
ción residual. 

COMENTARIO
La dermatitis flagelada por setas shiitake aparece 
tras la ingesta de setas poco cocinadas o crudas 
del género Shiitake lentinus edodes en personas 
determinadas, lo que indica que es necesario 
una hipersensibilidad de base a alguna sustancia 
termolábil del hongo. Se ha propuesto el polisa-
cárido “lentinan” como principal responsable, 

debido a la producción de IL-1, aunque la pato-
genia es desconocida. El cuadro clínico se mani-
fiesta a las 48-72 horas tras la ingestión de la seta 
en forma de una erupción cutánea generalizada, 
papulosa, de distribución lineal en forma de “la-
tigazos” y con afectación universal del tronco1. 
El diagnóstico es eminentemente clínico, siendo 
fundamental el antecedente epidemiológico y 
la sospecha clínica. El resultado de las pruebas 
epicutáneas es variable y la histología inespecí-
fica, por tanto, no se recomiendan de forma ruti-
naria2. En cuanto al diagnóstico diferencial cabe 
destacar otras erupciones flageladas en relación 
a fármacos como bleomicina y trastuzumab, der-
mografismo, fitofotodermatosis así como derma-
titis de contacto3. El tratamiento es sintomático, 
basado en antihistamínicos y corticoides tópicos 
con remisión completa a las 2-3 semanas, sin se-
cuelas en la mayoría de las ocasiones.
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ANAMNESIS
Mujer de 24 años, sin antecedentes médico-qui-
rúrgicos de interés, acudió a urgencias por sen-
sación de escozor y exudación sobre un tatuaje 
realizado en el dorso del pie izquierdo hacía 6 
días. Refería hinchazón y dolor en la piel adya-
cente al tatuaje. Había utilizado un jabón neutro y 
una crema con pantenol tras la realización del ta-
tuaje. No refería traumatismos u otras heridas en 
la zona tatuada. No fiebre u otra clínica sistémica. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Presentaba costras melicéricas, erosiones y dis-
creta exudación sobre un tatuaje de color rojo, 
de 6x6 cm, en dorso de pie izquierdo. Refería do-
lor a la palpación sobre el tatuaje, así como sobre 
la piel de la cara externa del dorso de pie izquier-
do, que aparecía eritematosa, edematosa y con 
discreto aumento de temperatura local, pero sin 
crepitación. No se observaban lesiones en el res-
to del tegumento cutáneo (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En el cultivo para bacterias y micobacterias del 
exudado, se aislaron:
•	 �Pseudomonas aeruginosa (sensible a: gentami-

cina, tobramicina, imipenem, piperacilina-ta-
zobactam, levofloxacino, ceftazidima y cipro-
floxacino).

•	 �Enterobacter cloacae (sensible a: ertapenem, 
ciprofloxacino, imipenem, trimetoprim-sulfa-
metoxazol, piperacilina-tazobactam, cefepime 
y gentamicina; resistente a: ampicilina, cefu-
roxima, amoxicilina-clavulánico y cefoxitina). 

•	 �Staphylococcus aureus (sensible a: oxacilina, tri-
metoprim-sulfametoxazol, ciprofloxacino, clinda-
micina y tetraciclina y resistente a eritromicina). 

11
Una rosa con espinas
María del Carmen García del Pozo Martín de Hijas, 
Gemma Ochando Ibernón, Ana López Mateos y Carmen Martín de Hijas Santos 

Figura 1.

DIAGNÓSTICO
Celulitis polimicrobiana como complicación de 
un tatuaje.



51

Dermatosis por agentes externos

TRATAMIENTO
Tras realizar la recogida de muestra para culti-
vo microbiano, se instauró tratamiento empírico 
con ácido fusídico en crema cada 12 horas y ce-
fditorén 200 mg cada 12 horas durante 10 días. 
Se observó mejoría parcial, desapareciendo el 
exudado y las costras melicéricas sobre el tatua-
je, pero persistiendo moderados signos inflama-
torios en la piel adyacente. Después de recibir el 
resultado del antibiograma, se pautó ciprofloxa-
cino 500 mg cada 12 horas durante 10 días.

EVOLUCIÓN
A la semana de finalizar el tratamiento, se con-
firmó la ausencia de sintomatología clínica, así 
como la desaparición de los signos inflamatorios 
sobre el tatuaje y la piel adyacente (Figura 2).

COMENTARIO
El traumatismo inducido sobre la barrera cutánea 
durante la realización de un tatuaje supone una 
puerta de entrada que facilita la aparición de infec-
ciones bacterianas, tanto locales como sistémicas, 
por diseminación vía hematógena o linfática1. Su 
incidencia real resulta difícil de estimar, al no notifi-

carse la mayoría de los casos. Los microorganismos 
causantes más frecuentes suelen ser oportunistas 
o flora comensal cutánea, como S. aureus y S. epi-
dermidis2. La infección por estas bacterias piógenas 
suele ocurrir en las primeras semanas tras realizar el 
tatuaje1. El origen del contagio puede ser la falta de 
cumplimiento de las medidas de asepsia adecuadas 
o el empleo de material contaminado (como tintas 
o agujas)3. Un estudio danés determinó que un 10% 
de las tintas analizadas estaban contaminadas con 
bacterias patógenas, como S. aureus, Pseudomonas 
sp., Acinetobacter sp o Enterococcus faecium4. Estas 
tintas pueden ser la fuente de brotes epidérmicos 
de infecciones en pacientes tatuados5. Sin embar-
go, es necesario considerar que no siempre se logra 
aislar el microorganismo patógeno en muestras de 
los pacientes afectados3. A pesar de que no se pudo 
realizar un cultivo microbiológico de la tinta emplea-
da, no se puede descartar que fuera el origen de la 
infección en este caso, dado el aislamiento de S. au-
reus o Pseudomonas aeruginosa (frecuentes conta-
minantes de las tintas). 
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Int. 2016;113:665–71.
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¿Qué procedimientos diagnósticos deberíamos 
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Venereol. 2013;27:73-80.
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Figura 2.
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Figura 1.  Pápulas edematosas en muslos. Figura 2.  Estructuras blanquecinas lineales que se extienden 
sobre las lesiones.

ANAMNESIS
Varón de 39 años acude a urgencias por lesio-
nes intensamente pruriginosas en ambas piernas 
y brazos de 4 horas de evolución, que aparecen 
mientras trabajaba, no asociado a síntomas res-
piratorios ni angioedema. Niega episodios simila-
res previos. Su trabajo habitual consistía en cor-
tar fibra de vidrio y como hecho peculiar ese día 
no empleó su ropa habitual de trabajo, si no más 
bien ropa con piernas descubiertas.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Múltiples pápulas edematosas en ambas piernas y 
brazos (Figura 1) Llamaba la atención la presencia 
de un material extraño lineal de color blanquecino 
que se extendían por todas las lesiones (Figura 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se extrajeron algunos cuerpos extraños me-
diante cinta adhesiva y se visualizaron median-
te microscopía de luz polarizada evidenciando 
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cristales birrefringentes. Se realizaron además 
pruebas epicutáneas con productos propios (fi-
bras de vidrio) siendo la lectura negativa a las 
72 horas.

DIAGNÓSTICO
Dermatitis de contacto irritativa por fibra de vidrio.

TRATAMIENTO
En urgencias se extrajeron algunas fibras con 
pinzas. Dado el intenso prurito del paciente se 
administró una dosis de antihistamínicos por vía 
intramuscular y posteriormente una pauta domi-
ciliaria por vía oral, además de metilprednisolona 
en crema durante 7 días. Además se indicó la rea-
lización de lavados de la zona expuesta con agua 
y jabón para retirar todas las fibras remanentes. 
Se destacó además la importancia del empleo de 
ropa holgada, de manga larga y gafas para evitar 
recurrencia. 

EVOLUCIÓN
Tras el tratamiento pautado, las lesiones y la sin-
tomatología remitieron. El paciente ha seguido 
las recomendaciones y no ha vuelto a presentar 
nuevos episodios. 

COMENTARIO 
En el diagnóstico diferencial de lesiones urtica-
riformes no debemos olvidarnos de los agentes 
externos como posibles agentes etiológicos. La 
fibra de vidrio pertenece a un grupo de fibras mi-
nerales empleada habitualmente como aislante 
térmico, acústico y eléctrico, utilizada además en 
la industria de construcción y actividad biosanita-
ria. El contacto directo con la piel puede producir 
una dermatitis de contacto irritativa. Es inerte y 
por si misma no produce una dermatitis alérgica 
de contacto (DAC), sin embargo puede contener 
resina en su acabado, que podría ser causa de 
DAC, por lo tanto ésta debe descartarse mediante 
la realización de pruebas epicutáneas. La clínica 
suele ser pápulas o placas edematosas intensa-
mente pruriginosas. Se localizan tanto en zonas 
de piel expuesta, como en zonas no expuestas por 
contaminación a partir de la ropa. El diagnóstico 
puede ser realizado con la clínica y exploración 
física. La visualización de cristales al microscopio 
es de ayuda diagnóstica. Para el tratamiento son 
de utilidad el uso de antihistamínicos y corticoi-
des tópicos, junto con lavados para eliminar las 
fibras. Es muy importante instruir a los trabajado-
res en llevar medidas de protección adecuadas. 
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Figura 1.  a) Observamos como en la manicurista predomina la 
afectación de los primeros de dedos de la mano dominante. b) 
Mientras que en la usuaria destaca una afectación periungueal 
en forma de fisuras.

ANAMNESIS
A continuación, presentamos dos variantes clíni-
cas de una misma entidad.

Profesional: 
Mujer de 25 años de edad, sin alergias medica-
mentosas conocidas ni antecedentes persona-
les de interés, que trabajaba como peluquera 
y esteticista desde hacía 6 años. Fue derivada 
a consulta de dermatología por la aparición 
de lesiones dolorosas en el dorso y pulpejos 
de los dedos de ambas manos desde hacía 6 
meses. Refería escasa mejoría tras tratamien-
to tópico con fluticasona y metilprednisolona 
crema.

Usuaria: 
Mujer de 44 años de edad, sin alergias medica-
mentosas conocidas, que trabajaba en hostele-
ría como camarera, acudió a dermatología por 
brotes intermitentes de lesiones dolorosas en 
los dedos de las manos de 2 años de evolución. 
Había realizado tratamiento con metilpredni-
solona crema con mejoría parcial. Indagando 
acerca de otros posibles hobbies o aficiones 
nos comentó que utilizaba de manera habitual 
un kit domiciliario de manicura semiperma
nente. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Profesional: 
Pulpitis seca fisurada en los primeros dedos de 
ambas manos, con predominio en la mano domi-
nante (derecha). Placas eritematodescamativas 
en dorso de segundo y tercer dedos de mano de-
recha (Figura 1a). No presentaba lesiones en las 
palmas, cara, cuello, ni alteraciones en la lámina 
ungueal. 

a

b

Usuaria: 
Digitopulpitis en 8/10 dedos de las manos. Se 
observaban fisuras en fase de resolución en área 
periungueal (Figura 1b).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Profesional: 
Se procedió a parchear las pruebas epicutáneas 
de la Batería Estándar del GEIDAC y de peluque-
ría con un único resultado positivo al Níquel a 
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las 48 horas (++) y 96 horas (++). Posteriormente, 
se solicitó a la paciente que aportara sus tijeras, 
alicates y resto de instrumentos metálicos que 
utilizaba en su centro de trabajo para la realiza-
ción del test de níquel, siendo este último ne-
gativo.
En ese momento se decidió testar la batería de 
acrilatos de Chemotechnique y los productos pro-
pios (esmaltes de uñas, lacas) teniendo precau-
ción de no utilizar aquellos con potencial irritante 
o que precisen aclarado, ya que podrían producir 
una reacción irritativa. A las 96 horas se observó 
positividad para 3 de sus productos propios y 2 
compuestos de la batería de acrilatos (Figura 2a): 
•	 Tahe esmalte permanente granate +
•	 Tahe base coat ++
•	 Tahe top coat +
•	 Etilenglicol metacrilato 2% +
•	 Hidroxietil metacrilato: 1% +

Usuaria: 
Se procedió a parchear las pruebas epicutáneas 
de la Batería Estándar del GEIDAC y la batería de 

acrilatos de Chemotechnique, con lectura a las 48 
y 96 horas. A las 96 horas, se observaron resulta-
dos positivos frente a 4 compuestos (Figura 2b):
•	 Etilenglicol dimetacrilato 2%: ++
•	 Hidroximetilmetacrilato 1%: ++
•	 Bis GMA 2%: ++
•	 Diurethane Dimetacrilato 2%: ++

DIAGNÓSTICO
En ambas pacientes se confirmó el diagnóstico 
de dermatitis contacto alérgica (DAC) a acrilatos.

TRATAMIENTO
En los dos casos se insistió en la evitación total 
del contacto con acrilatos, los cuales se encuen-
tran principalmente en pegamentos, adhesivos 
dentarios, adhesivos quirúrgicos (esparadrapo, 
Nobecutan®) y esmaltes permanentes (EP); sí 
pudiendo realizar manicuras clásicas o implanta-
ción de uñas postizas.
Se hizo hincapié en el uso diario de emolientes, 
con evolución favorable y resolución completa 
de las lesiones.

Figura 2.  Resultados de las pruebas epicutáneas a las 96 horas en la profesional (a) y la usuaria (b).

a b
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EVOLUCIÓN
Profesional: 
Durante las sucesivas revisiones, la paciente nos 
explicó que, tras el diagnóstico emitido por derma-
tología, la jefa del centro de estética dónde trabaja-
ba le había reacomodado en su puesto de trabajo 
eximiéndole de realizar manicuras y dedicándose 
principalmente a labores de peluquería. Así mismo, 
en poco tiempo la paciente era capaz de identificar 
y evitar aquellos productos que contenían acrilatos. 

Usuaria: 
Dado que en este caso la sensibilización a acrila-
tos no interfería con la vida laboral de nuestra pa-
ciente, pudo continuar con normalidad una vez 
se deshizo del kit de manicura semipermanente 
domiciliario. 

COMENTARIO1-3

La DAC a los acrilatos es un problema emergente 
a raíz del uso masivo de EP que constituyen una 
técnica de estética ungueal rápida, económica y 
que ofrece un acabado brillante y duradero.
Existe una evidente falta de formación entre los 
profesionales estéticos acerca de las medidas de 
prevención primaria que existen para disminuir 
el riesgo de sensibilización a los acrilatos, como 
el uso de guantes específicos 4H, gafas y masca-
rillas. Por otro lado, la gran mayoría de los clien-
tes desconocen las patologías ungueales que se 

han relacionado con esta técnica: encubrimiento 
de enfermedades de la lámina ungueal, onicos-
quisis por el empleo de quitaesmaltes agresivos, 
potencial riesgo carcinogénico de las lámparas 
UV empleadas para el secado de estos esmaltes 
y la posibilidad de sensibilización a acrilatos tan-
to en para el profesional como para el cliente.
La clínica dependerá de según se trate de una es-
teticista o una usuaria, y dentro de estas últimas, 
habrá diferencias entre las que acuden al salón 
de belleza y las dueñas de un kit casero. Ante la 
sospecha diagnóstica debemos saber que la ac-
tual Batería Estándar del GEIDAC no dispone de 
ningún marcador de alergia a estos compuestos 
y, por lo tanto, deberá parchearse la Batería espe-
cífica de acrilatos.
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Figura 1.  Máculas eritematosas con descamación en pliegues 
inguinales, antecubitales y submamarios.

Figura 2.  Máculas eritematosas en glúteos y pliegues infra-
glúteos y poplíteos.

ANAMNESIS
Varón de 41 años, sin antecedentes personales 
de interés, que a las pocas horas tras la adminis-
tración de bencilpenicilina sódica intramuscular 
por un cuadro de faringoamigdalitis aguda, pre-
sentó lesiones eritematosas en grandes pliegues, 
sobre todo de miembros inferiores.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Máculas eritematovioláceas con descamación en 
pliegues inguinales, antecubitales, submamarios 
(Figura 1), glúteos y poplíteos (Figura 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Analítica: hemograma y bioquímica sin hallazgos 
a excepción de eosinofilia. 
Biopsia: piel con espongiosis focal e inflama-
ción crónica perivascular superficial con poli-
morfonucleares neutrófilos y eosinófilos. No 
signos de vasculitis. No se identifican microor-
ganismos. 

DIAGNÓSTICO
Exantema intertriginoso y flexural simétrico por 
fármacos (SDRIFE) en relación a penicilina.
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TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con pauta descendente de 
corticoide vía oral y evitación del fármaco. 

EVOLUCIÓN
El paciente mostró una resolución completa de 
las lesiones tras 10 días de tratamiento. Se derivó 
a Alergología para completar estudio.

COMENTARIO1,2

El exantema intertriginoso y flexural simétrico por 
fármacos (SDRIFE) consiste en una forma peculiar 
de erupción medicamentosa cuyos criterios diag-
nósticos son: exposición vía sistémica, por prime-
ra vez o no, a un medicamento del que no se haya 
producido sensibilización cutánea previa; eritema 
en área perianal/glútea y/o eritema inguinal en for-
ma de V; afectación de al menos otra localización 
flexural; simetría, y ausencia de síntomas sistémi-
cos. Los mecanismos implicados van desde reac-
ciones de hipersensibilidad retardada, a fenóme-
no de recall o reacciones de tipo p-i (interacción 

farmacológica con inmunorreceptores). El inicio 
de los síntomas se produce de horas a días tras la 
exposición. Las pruebas epicutáneas suelen ser ne-
gativas, sin embargo las de provocación oral repro-
ducen la erupción. Cualquier fármaco puede estar 
implicado, más frecuentemente betalactámicos y 
quimioterápicos. Hay que realizar diagnóstico dife-
rencial con el síndrome del babuino, que se trata 
de una dermatitis de contacto sistémica, siendo 
necesaria una sensibilización cutánea previa. 
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Figura 1.  Lesiones maculares hiperpigmentadas de distribu-
ción reticular en cara anterior de las piernas.

ANAMNESIS
Mujer de 16 años, sin antecedentes relevantes, 
que acudió a consulta por presentar unas lesio-
nes asintomáticas persistentes de tres meses de 
evolución en muslos y piernas. La paciente refería 
haber presentado acrocianosis y dolor de piernas 
y pies en relación a la exposición al frío obligando 
a la aplicación frecuente de fuentes de calor.

EXPLORACIÓN FÍSICA
La paciente presentaba lesiones maculares de 
morfología reticular, predominantes en la zona 
anterior de piernas, y más sutiles en muslos. Las 
lesiones tenían un leve componente eritematoso 
con clara hiperpigmentación postinflamatoria y 
descamación fina superficial (Figura 1). A la digi-
topresión, las lesiones no blanqueaban. La der-
matoscopia mostraba áreas de pigmento difuso 
sin sugerir aspecto vascular.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitó analítica con bioquímica, hemograma, 
coagulación y autoinmunidad, con resultados den
tro de la normalidad.

DIAGNÓSTICO
Eritema ab igne.

TRATAMIENTO
Se recomendó evitar la exposición a fuentes de 
calor en la medida de lo posible, aplicar cremas 
de ácido azelaico y emolientes.

EVOLUCIÓN
Tras dos meses de evolución, el componente 
eritematoso desapareció, persistiendo las áreas 
hiperpigmentadas sin objetivarse importantes 
cambios respecto a la primera visita.

COMENTARIO1-3

El eritema ab igne es una dermatosis relaciona-
da con la exposición a calor infrarrojo a tempe-
raturas insuficientes para producir quemaduras. 
A pesar de que su incidencia disminuyó tras la 
introducción de la calefacción central, no es 
una dermatosis infrecuente, siendo importante 
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discernir si la aplicación de calor se debe a algu-
na dolencia subyacente.
Su etiopatogenia es desconocida y el diagnóstico 
es clínico, no obstante, es necesario establecer 
el diagnóstico diferencial con la livedo reticularis 
y la cutis marmorata. En caso de realizarse es-
tudio histológico, inicialmente se apreciaría una 
atrofia epidérmica con pigmentación dérmica y 
vasodilatación variable. En fases más avanzadas, 
la atrofia epidérmica se acentuaría, pudiendo 
asociar cierto grado de displasia epidérmica.
Evitar las fuentes de calor es la base de tra-
tamiento, con lo que es posible revertir las 
lesiones más precoces. Sobre lesiones más 
cronificadas o hiperqueratósicas, pueden ser 
eficaces los productos despigmentantes o el 
imiquimod, respectivamente. Además, es im-

portante realizar un seguimiento clínico, ya 
que esta dermatosis puede predisponer al de-
sarrollo de carcinoma epidermoide o de célu-
las de Merkel.
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Figura 1.  Máculas de coloración eritematoviolácea de dispo-
sición lineal agrupadas en región lumbar derecha y escapular 
izquierda.

ANAMNESIS
Caso 1: Varón de 38 años con antecedente de se-
minoma clásico IA de bajo grado diagnosticado 
en 2015. Actualmente en tratamiento con cisplati-
no-etopósido-bleomicina por recidiva ganglionar 
pélvica. Acude a dermatología derivado desde el 
servicio de oncología por inicio de lesiones cutá-
neas levemente pruriginosas localizadas en la es-
palda, a la semana de iniciar el tratamiento. 
Caso 2: Varón de 41 años diagnosticado de lin-
foma de Hodgkin tipo esclerosis nodular es-
tadio IIB3 en tratamiento según esquema 

BEACOPP (Bleomicina-Etopósido-Adriamicina-Ci-
clofosfamida-Vincristina-Procarbazina-Predniso-
na). Es derivado desde el servicio de hematología 
por presentar, a la segunda semana de iniciar el 
tratamiento, lesiones asintomáticas distribuidas 
por espalda, cuello y hombros.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física el primer paciente presen-
taba máculas de coloración eritematoviolácea de 
disposición lineal agrupadas en región lumbar 
derecha y escapular izquierda (Figura 1). El se-
gundo paciente presentaba máculas confluentes 
de coloración marronácea lineales entrecruzadas 
localizadas en espalda y zona posterior de cuello 
y hombros (Figura 2). No presentaban lesiones en 
el resto de la superficie cutánea, anejos ni mu
cosas.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
El análisis sanguíneo básico no mostró ningún 
hallazgo relevante. Ante la sospecha clínica y la 
relación temporal con la toma de bleomicina no 
se realizó biopsia cutánea.

DIAGNÓSTICO
Dermatitis flagelada por bleomicina.

TRATAMIENTO
Se pautó tratamiento con antihistamínico oral y 
corticoide tópico con buena respuesta, sin preci-
sar en ningún caso la suspensión de bleomicina.

EVOLUCIÓN
En ambos casos se resolvió el proceso agudo en 
unas semanas dejando una marcada hiperpig-
mentación residual que persistía en la última ex-
ploración realizada.



71

Dermatosis por agentes externos

Figura 2.  Máculas confluentes de coloración marronácea lineales entrecruzadas localizadas en espalda y zona posterior de cuello 
y hombros.

COMENTARIO 1-3

La bleomicina es un antibiótico con efecto an-
titumoral cuya actividad citotóxica se debe a la 
formación de radicales libres de oxigeno que 
dañan la cadena de ADN. Sus principales indica-
ciones son el linfoma de Hodgkin y los tumores 
de células germinales. Su toxicidad afecta prin-
cipalmente a la piel y a los pulmones debido a 
la baja concentración en estas localizaciones de 
la enzima que metaboliza el fármaco. Entre sus 
efectos adversos cutáneos destaca la dermatitis 
flagelada, descrita por primera vez en 1970, por 
ser una dermatosis poco frecuente y específi-
ca de este fármaco. Entre los factores de riesgo 
para su desarrollo se encuentran la edad avan-
zada, el fallo renal, la dosis de bleomicina y la 
forma de administración, siendo más frecuente 
en bolos que con la infusión continua. La histo-
logía es inespecífica. Clínicamente se manifiesta 
con máculas hiperpigmentadas de disposición 
lineal. Entre los diagnósticos diferenciales pode-

mos incluir la dermatomiositis, la enfermedad de 
Still y la ingesta de hongo Shiitake. Es importante 
destacar que su evolución es autolimitada por lo 
que el tratamiento dependerá de la severidad del 
caso requiriendo en pocas ocasiones la retirada 
del fármaco. En la mayoría de los casos no se han 
comunicado recidivas.
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Figura 2.  En la reconstrucción 3D de RM se observan lesiones 
líticas y erosión de la cortical en ambos huesos parietales y 
occipital, de predominio izquierdo.

Figura 1.  En la exploración cutánea se aprecia una úlcera de 
15x6 cm en región parieto-occipital izquierda con bordes bien 
definidos y zonas de exposición ósea, otra úlcera de menor 
tamaño y características similares en región parietal derecha, 
así como piel circundante con aspecto poiquilodérmico.

ANAMNESIS
Varón de 72 años, sin antecedentes personales 
de interés, que acudió por una lesión ulcerada 
en vértex de 10 años de evolución. El paciente 
había sido intervenido quirúrgicamente en 1994 
en otro centro, de un carcinoma basocelular que, 
tras su extirpación, infiltraba focalmente tejido 
óseo. Posteriormente, el paciente recibió trata-
miento con radioterapia externa hasta alcanzar 
una dosis total de 6000 cGy. Desde entonces, 
presentaba en dicha localización una lesión ulce-
rada de crecimiento progresivo y con frecuentes 
sobreinfecciones. Negaba sintomatología sisté-
mica asociada.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración cutánea se observaba una ulce-
ra de 15x6 cm parietooccipital izquierda, bordes 
bien definidos y exposición ósea. Se apreciaba 
una lesión similar pero de menor tamaño parietal 
derecha (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó un TAC craneal y una RM cerebral, don-
de se objetivaron lesiones líticas y erosión de la 
cortical en ambos huesos parietales y occipital, 
de predominio izquierdo (Figura 2). No se apre-
ciaban lesiones parenquimatosas cerebrales. 

DIAGNÓSTICO
Los hallazgos clínicos y de imagen eran compa-
tibles con una radiodermitis crónica con ulcera-
ción y exposición ósea de la calota.

TRATAMIENTO
Se derivó al paciente a cirugía plástica, que plan-
teó tratamiento quirúrgico junto con el servicio de 
neurocirugía. El paciente, sin embargo, rechazó 
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la cirugía. Se valoró posteriormente iniciar trata-
miento con plasma rico en plaquetas que se des-
cartó por no poder realizarse sobre una zona de 
hueso expuesto y ser un lecho tumoral. 

EVOLUCIÓN
Durante el seguimiento en consultas de derma-
tología, se mantuvieron las curas locales sema-
nales. A pesar de ello, el paciente tuvo múltiples 
episodios de sobreinfección de la úlcera. Requi-
rió varios ciclos de antibióticos orales por culti-
vos microbiológicos que mostraron crecimiento 
de cocos gram positivos aerobios y anaerobios 
(Staphylococcus aureus, Enterococcus faecalis, 
Streptococcus constellatus). También se realiza-
ron TAC craneales de control con hallazgos simi-
lares a las pruebas de imagen inicial y sin lesio-
nes intraparenquimatosas.

COMENTARIO 
La radiodermitis incluye un amplio espectro de 
lesiones cutáneas secundarias al daño de la piel 
por las radiaciones ionizantes1. Uno de cada tres 
pacientes tratados con radioterapia presenta 
algún tipo de radiodermitis crónica, que puede 
presentarse meses o incluso años después del 
tratamiento2. Se manifiestan en forma de lesiones 
poiquilodérmicas, pérdida de anejos cutáneos y 
fenómenos de fibrosis dérmica2. Además, como 
consecuencia de los cambios fibróticos y las alte-
raciones vasculares, se produce una tendencia a 
la hipoxia cutánea responsable de fenómenos de 
necrosis y, consecuentemente, la formación de 
úlceras crónicas3-5. La localización más frecuente 
de dichas úlceras incluye aquellas zonas donde 
la piel se localiza próxima a hueso o cartílago, 
como ocurre en orejas, nariz y cuero cabelludo2. 
Su manejo terapéutico resulta muy complejo, re-
quiriendo curas continuas de la misma tratando 

de evitar la sobreinfección. La cirugía es consi-
derada la primera opción terapéutica, aunque el 
fracaso es frecuente debido a la hipoxia tisular y 
los cambios fibróticos subyacentes. Otras posibi-
lidades terapéuticas, incluyen el uso de factores 
de crecimiento tisular o la utilización de oxígeno 
hiperbárico4,6.
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Figura 1.  Imágenes clínicas. a) Xerosis cutánea en dorso de manos con lesiones eccematosas y pérdida de cutícula sin afectación 
ungueal. b) Queratodermia palmo-plantar con extensa fisuración y pulpitis.

ANAMNESIS
Varón de 81 años, sin alergias medicamentosas 
conocidas con los antecedentes patológicos de 
diabetes mellitus tipo II, enfermedad renal cróni-
ca, hipertensión arterial y doble ictus isquémico. 
En tratamiento farmacológico con metformina, 
furosemida, adiro 100 mg, acenocumarol, clo-
pidogrel, alopurinol y atorvastatina 40 mg/día. 
Acudía a las consultas externas de dermatología 
por la aparición de un exantema monomorfo, 
pruriginoso y generalizado con afectación pal-
mo-plantar de 3 meses de evolución que había 
ido extendiéndose progresivamente. El inicio del 
cuadro coincidía tras el ingreso hospitalario tras 
dos episodios de ictus y el inicio de la nueva me-
dicación; clopidogrel y atorvastatina. Los acom-
pañantes negaban prurito y no existía historia 
de antecedentes dermatológicos. Además, el 
paciente refería coincidiendo con el cuadro una 
pérdida en los últimos 3 meses de 11 kg, preci-
sando varias tallas menos de las habituales para 
vestir, así como malestar general difícil de definir. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Dermatosis generalizada respetando cara y cue-
ro cabelludo, simétrica caracterizada por la pre-
sencia de múltiples máculas eritemato-descama-
tivas de márgenes mal definidos sobre una piel 
xerótica. Ambas palmas y plantas presentaban 
hiperqueratosis con fisuración dolorosa con pér-
dida de cutícula sin alteraciones vasculares a la 
capilaroscopia mediante dermatoscopio (Figu-
ra 1a y b). No se observaron ampollas, surcos ni 
nódulos. No presentaba adenopatías palpables 
ni masas ni megalias abdominales. La explora-
ción articular fue normal. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó toma de escama para cultivo que resul-
tó negativa para hongos y bacterias. En la analí-
tica destacó leucocitosis, neutrofilia, eosinofilia, 
anemia leve (10,8 g/dL) normocítica, creatinina 
sin cambios respecto a anteriores (1,85 mg/dl), 
ferritina 59 ng/mL, vitamina B12 y ácido fólico en 
niveles de normalidad, TSH normal y parámetros 

a b
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hepáticos dentro de la normalidad. Se realizó una 
extensión de sangre periférica que fue normal, y 
las serologías para virus hepatotropos y VIH, así 
como sífilis, resultaron negativas. No se hallaron 
alteraciones autoinmunitarias. 
Se realizó toma de muestra para histología con 
la presencia de un patrón de interfase de predo-
minio perivascular caracterizado por un infiltra-
do inflamatorio crónico linfocitario sin atipia ni 
alteraciones inmunohistoquímicas, sin hallazgos 
de vasculitis y con la presencia de eosinófilos. En 
epidermis se apreció leve exocitosis linfocitaria 
y mínima espongiosis focal con queratinocitos 

apoptóticos aislados (Figura 2). No se observó 
acantolisis y la tinción de PAS y de Grocot no evi-
denció microorganismos. 
Tres años previos a nuestra consulta el paciente 
había sido sometido a una colonoscopia que fue 
normal. Se pidió interconsulta con el equipo de 
medicina interna y hematología orientándose la 
anemia del paciente como secundaria a enferme-
dad crónica desestimándose en aquel momento 
la realización de nuevas pruebas endoscópicas, 
aunque sí la realización de un TAC toracoabdo-
mino-pélvico que descarto la presencia de ma-
lignidad. 

Figura 2.  Imágenes Histológicas. a) H-E x10. Patrón de interfase con edema dérmico e infiltrado linfocitario con eosinófilos en 
dermis superficial de predominio perivascular. b) H-E x20. Hiperqueratosis ortoqueratósica con presencia de queratinocito apop-
tótico con exocitosis linfocítica y leve espongiosis. c) H-E. x20. Presencia de eosinófilos en el infiltrado perivascular en ausencia 
de cambios de vasculitis. d) H-E x2. Biopsia punch de 4 mm de la lesión. Obsérvese la ausencia de hallazgos en dermis profunda 
o tejido subcutáneo. 

a

c

b

d



80

Dermatosis por agentes externos

DIAGNÓSTICO
Exantema tóxico medicamentoso probablemen-
te secundario a atorvastatina. 

TRATAMIENTO
Se optó inicialmente por la retirada de atorvasta-
tina, manteniendo el tratamiento con clopidogrel 
tras evaluar el riesgo-beneficio de su retirada. Se 
administró una tanda corta de 7 días de predni-
sona oral a dosis aproximada de 0,3 mg/kg/día 
conjuntamente con la aplicación tópica de hi-
drocortisona 0,1% en o/w cada 24 durante cuatro 
semanas y clobetasol 0,5% en crema y ácido sali-
cílico 20% en vaselina tópica en plantas y palmas 
durante 4 semanas. 

EVOLUCIÓN
Tras un mes de tratamiento el paciente mostró 
mejoría significativa de las lesiones con desa-
parición del prurito y con ganancia ponderal, 
así como mejoría del estado general. Sin em-
bargo, a los 3 meses se realizó nueva visita con 
empeoramiento clínico que precisó de nueva 
tanda de corticoides orales a dosis de 0,5 mg/
kg/día durante 1 semanas y nuevamente repe-
tir el uso de corticoides tópicos. Se comentó 
el caso con neurología del hospital, los que 
nos refirieron que tras la mejoría inicial y dado 
el elevado riesgo de ateroembolismo secun-
dario a la estenosis carotídea del paciente, se 

había reintroducido la atorvastatina a dosis de 
20 mg/día. 
Se decidió nuevamente retirada de la medicación 
con práctica resolución del cuadro a las 3 sema-
nas, pudiéndose retirar el tratamiento tópico, si 
bien el paciente precisó de tratamiento queratolí-
tico y con clobetasol en palmas y plantas durante 
un mes más (Figura 3a). Sin embargo, en aquel mo-
mento llamaba la atención la extensa disqueratosis 
ungueal generalizada con onicomadesis e hiper-
queratosis de predominio distal con un marcado 
surco de Beau (Figura 3b), hallazgo que en estos 
momentos aún se halla presente en nuestro pa-
ciente, aunque con mejoría progresiva y lenta. Se 
han tomado muestras de cultivos repetidas siendo 
todas ellas negativas e iniciado tratamiento con 
urea 15% en laca ungueal 1 apl/día. 
Finalmente, y en base a los criterios de Karch y La-
sagna modificados, nuestro paciente alcanza los 
8 puntos para el diagnóstico definitivo de exante-
ma medicamentoso con afectación palmo-plantar 
secundario a atorvastatina, tras haberse probado 
el efecto a la reintroducción del fármaco. 

COMENTARIO 
Las estatinas son fármacos inhibidores reversi-
bles de la HMG-CoA reductasa, enzima clave en 
la síntesis hepática del colesterol. Sus efectos 
adversos más frecuentes son los gastrointestina-
les1. Las erupciones cutáneas en forma de “rash” 

Figura 3.  a) Mejoría significativa de las lesiones tras 3 semanas de tratamiento tópico. b) Disqueratosis con onicolisis, hiperquera-
tosis subungueal, onicomadesis y pseudo-líneas de Beau.

a b
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no bien definido alcanzan, según las publica-
ciones, del 0,3 al 3,9% de incidencia, existiendo 
casos descritos de erupciones liquenoides, urti-
caria y angioedema, anafilaxia, erupción fija me-
dicamentosa e incluso DRESS1,2. Es importante 
recalcar, la presencia de potenciales reacciones 
cruzadas entre los distintos hipolipemiantes3. En 
base a la opinión de otros autores, las reacciones 
eccematosas se creen secundarias a la inhibicón 
de la HMG-CoA reductasa a nivel epidérmico, lo 
que ocasiona un disbalance en las concentracio-
nes lipídicas en epidermis, dando lugar a un in-
cremento de pérdida de agua transepidérmica, 
descamación y finalmente la aparición de ecze-
ma, sobre todo en pacientes con dermatitis ató-
pica de base2. 
Finalmente, y a pesar de no poder descartar el 
origen medicamentoso de la afectación ungueal, 

dado la ausencia de casos previos en la literatu-
ra de onicodistrofia generalizada por estatinas, 
siendo las estatinas un fármaco ampliamente 
prescrito, creemos que la afectación ungueal es 
secundaria al eccema periungueal que acompa-
ñó al exantema medicamentoso. 
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Figura 1.  Se observa la ampolla en dorso de mano izquierda y 
la placa eritematoedematosa en mano derecha. 

ANAMNESIS
Paciente varón de 75 años con antecedentes per-
sonales de hipertensión arterial, hipotroidismo, 
hiperplasia benigna de próstata e hiperuricemia 
que en domicilio seguía tratamiento con levoti-
roxina (desde 2014) y enalapril/hidroclorotiazida 
(desde 2011).
El paciente es valorado porque presenta eritema 
y prurito local en el dorso de la mano izquierda de 
un día de evolución, con posterior aparición de 
una lesión ampollosa de 12 horas de evolución. 
Asimismo, presenta eritema en la mano contrala-
teral sin llegar a desarrollar una ampolla. 
Relata introducción de nuevos fármacos por una 
infección del tracto urinario y respiratoria trata-
da con paracetamol, fosfomicina y carbocisteína 
10 días antes. Refiere que un año antes había pre-
sentado lesiones similares en la misma localiza-
ción, sin relacionarlo con ningún fármaco.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración, nos encontramos ante un pa-
ciente fototipo II. Observamos una ampolla de 
gran tamaño en el dorso de la mano izquierda 
(asentando en la primera metacarpofalángica) 
sobre una placa eritemato-edematosa y peque-
ñas vesículas alrededor de la misma. En la mano 
contralateral se observa una placa eritematoede-
matosa de bordes mal definidos (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Bajo los diagnósticos de sospecha de exantema 
fijo medicamentoso o una reacción de fotosensi-
bilidad a los fármacos previamente referidos, se 
realizaron una biopsia, un fototest y una analítica 
de sangre.
Se toma una biopsia de dorso de la mano izquier-
da. En el caso del dorso de la mano, se observa 
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Figura 2.  Se observa cómo en el dorso de mano izquierda, 
donde asentaba previamente la ampolla, ha cicatrizado for-
mándose quistes de millium.

edema en dermis acompañado de un infiltrado 
inflamatorio difuso sin clara acentuación peri-
vascular compuesto mayoritariamente por po-
limorfonucleares neutrófilos. En áreas tiende a 
producirse desprendimiento dermoepidérmico. 
En la epidermis existe una ligera espongiosis en 
la mitad inferior sin formación de vesículas espon-
gióticas. No se demuestra vasculitis. Todos estos 
hallazgos se muestran concordantes con una der-
matosis neutrofílica.
En la analítica de sangre no se observa leucocitosis. 
La autoinmunidad es negativa, a excepción de los 
ANAs, positivos a un título de 1/40. Las protoporfiri-
nas en sangre y orina de 24 horas fueron negativas.
Se realizó fototest con similador solar en el que 
se observa a las 24 horas DEM disminuida para la 
UVB y dudosa respuesta a UVA. Se repite ese mis-
mo día el fototest con menor dosis de UVB y 15J/
cm2 de UVA. Se realiza la lectura 24 horas des-
pués, donde se observa dudosa respuesta pato-
lógica a UVA. Se cita al paciente en 72 y 96 horas 
para volver a hacer la lectura, mostrándose una 
respuesta patológica a UVA. 

DIAGNÓSTICO
Con los hallazgos de las pruebas clínicas, la ex-
ploración física y la anamnesis, se llega al diag-
nóstico de síndrome de Sweet fotoinducido en 
relación con la hidroclorotiazida. 

TRATAMIENTO
Se pautó un corticoide tópico de alta potencia y 
se retiró el fármaco sospechoso (la hidroclorotia-
zida) sustituyéndose por parte de su médico de 
cabecera por otro antihipertensivo de otra familia.

EVOLUCIÓN
Dos meses después de la retirada del fármaco y 
del tratamiento tópico se resuelve el cuadro, ob-
servándose quistes de millium en las zonas pre-
viamente afectas (Figura 2).
Se vuelve a repetir en ese momento y a los 6 me-
ses el fototest, persistiendo la DEM patológica 
para UVB y UVA. Finalmente, tras un año sin el 
fármaco se normaliza la respuesta a la exposición 

solar confirmándose así la reacción de fotosensi-
bilidad a la hidroclorotiazida.
Actualmente, el paciente se encuentra asintomáti-
co y no ha vuelto a tener nuevas lesiones.

COMENTARIO1-2

El síndrome de Sweet es una dermatosis neutro-
fílica que cursa con un inicio agudo, placas eri-
tematosas dolorosas y un infiltrado histológico 
con aumento de densidad de neutrófilos. Se ha 
relacionado con patologías subyacentes y fárma-
cos, pero también se ha descrito la aparición de 
este síndrome en relación con factores ambien-
tales como la exposición a la luz ultravioleta. En 
nuestro caso, se confirma histológicamente la 
existencia de un síndrome de Sweet que clínica-
mente se encontraba en regiones fotoexpuestas 
(dorso de ambas manos), con fototest patológico 
en el momento en el que el paciente se encon-
traba a tratamiento con hidroclorotiazida. Un año 
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después de suspender dicho fármaco, el resulta-
do del fototest se normaliza, sin recurrir en nin-
gún momento la clínica cutánea, lo que reafirma 
nuestra hipótesis de que se trata de una fotosen-
sibilidad debida a la hidroclorotiazida manifesta-
da como un síndrome de Sweet fotodistribuido. 
Concluimos que el diagnóstico de síndrome de 
Sweet debe considerarse en las dermatosis foto-
expuestas y en el caso de que sospechemos una 
fotosensibilidad sistémica. 
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Figura 1.  Las lesiones eran eritematosas con morfología re-
dondeada. Presentaban diferentes estadíos evolutivos (más 
infiltradas las más recientes, más purpúricas las más antiguas).

Figura 2.  Pruebas epicutáneas. La C corresponde a enoxapa-
rina y la H a bemiparina. Se observa a las 72 horas reacción 
positiva con eritema y vesiculación en ambas celdillas.

ANAMNESIS
Mujer de 59 años sin antecedentes de interés 
que sufre esguince de pie izquierdo por lo que 
se le prescribe enoxaparina 40 mg diarios como 
profilaxis de enfermedad tromboembólica. Tras 
8 días de tratamiento consulta por aparición de 
lesiones de tipo habonosas en cada uno de los 
puntos de inyección en el abdomen, muy pruri-
ginosas. Posteriormente había desarrollado una 
erupción papulosa que afectaba además a zona 
del escote. No presentaba sintomatología sisté-
mica.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración presentaba lesiones distribuí-
das por todo el abdomen, en diferentes esta-
díos evolutivos. Las lesiones eran de morfología 
redondeada, eritematosas y las más recientes 
se encontraban levemente infiltradas, con un 
aspecto urticariforme. Las más evolucionadas 
tenían un componente purpúrico. En el escote 
presentaba eritema difuso, sin descamación (Fi-
gura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se toma biopsia de una de las lesiones en la que 
se evidencia necrosis dérmica focal junto con in-
filtrado inflamatorio crónico perivascular con es-
casos eosinófilos y daño epidérmico de la basal 
focal. La analítica no mostró alteraciones de la 
coagulación ni plaquetopenia. 

DIAGNÓSTICO
La biopsia y la historia clínica eran concordantes con 
una reacción cutánea de tipo IV a heparina de bajo 
peso molecular. Una vez resuelto el cuadro se pro-
cedió a la realización de pruebas epicutáneas con 
heparinas de bajo peso molecular. Se parchearon 
enoxaparina y bemiparina, por ser las más utilizadas 
en la práctica clínica) resultando ambas positivas a 
las 72 horas (Figura 2) confirmando el diagnóstico.

TRATAMIENTO
Ante la sospecha se retiró inmediatamente la 
enoxaparina y se inició una tanda corta de pred-
nisona oral y antihistamínicos dado el intenso 
prurito que sufría la paciente.
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EVOLUCIÓN
Las lesiones se resolvieron sin dejar secuelas.

COMENTARIO1-3

Las heparinas de bajo peso molecular tienen un 
uso muy extendido en la práctica clínica habitual, 
tanto en su papel en la prevención primaria de la 
enfermedad tromboembólica como en el trata-
miento de los trastornos relacionados con estados 
de hipercoagulabilidad. Los efectos adversos más 
frecuentes son la hemorragia, la trombocitopenia 
y la osteoporosis. Las reacciones cutáneas a hepa-
rina son relativamente frecuentes y probablemente 
infradiagnosticadas en nuestro medio. Después del 
hematoma en el punto de inyección, las reacciones 
de hipersensibilidad cutánea de tipo retardado son 
las más frecuentes, con una frecuencia estimada 
del 7,5% de los pacientes que reciben HBPM. Tie-
nen una presentación variable, desde lesiones de 
aspecto eccematoso a placas eritematoedemato-
sas, habiéndose descrito también la diseminación 
de estas lesiones a modo de exantema papular o 

eczema generalizado. Se han descrito fenómenos 
de hipersensibilidad cruzada. Es de vital importan-
cia descartar en estos pacientes una trombocito-
penia inducida por heparina mediante analítica 
sanguínea. Son de utilidad los test epicutáneos, 
aunque el prick test sigue siendo el gold standard 
en el diagnóstico. En caso de que estos sean nega-
tivos, puede realizarse test de provocación. 
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Figura 1.  Lesión cutánea en placa eritemato parduzca localizada en costado izquierdo (a) que a la palpación se mostraba indurada (b).

ANAMNESIS
Varón de 11 años remitido por lesión cutánea asin-
tomática localizada en costado izquierdo de varias 
semanas de evolución. La lesión inició siendo una 
placa eritematosa indurada al tacto que cambió 
de color adquiriendo una tonalidad más parduz-
ca. Los familiares no referían vacunaciones recien-
tes ni enfermedades infecciosas concomitantes. 
No se asociaba ninguna clínica sistémica. Como 
antecedente destacable, presentaba una malfor-
mación vascular venosa en cuarto dedo de mano 
derecha que había sido tratada mediante escle-
roterapia con bleomicina en dos ocasiones en los 
seis meses previos al inicio de la lesión cutánea. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En costado izquierdo se observaba una placa erite-
matoparduzca ovalada, bien delimitada, de 11 x 3 cm, 
indurada a la palpación. La piel suprayacente no mos-
traba alteraciones salvo el cambio de coloración. Sin 
lesiones en otras localizaciones (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Ecografía de la lesión que mostraba un engro-
samiento de piel y tejido celular subcutáneo sin 
identificarse ninguna masa de partes blandas. Al 
aplicar doppler color no se visualizaban alteracio-

nes significativas en la vascularización. En el estu-
dio histopatológico se observaba un aumento de 
la colagenización dérmica acompañado de fibrosis 
septal del tejido celular subcutáneo con un infiltra-
do inflamatorio de tipo linfoplasmocitario y asila-
dos eosinófilos. No existían signos de vasculitis ni 
necrosis (Figura 2). Además, se solicitó un estudio 
analítico donde no se objetivaron alteraciones en 
el hemograma, función renal, hepática ni en la coa-
gulación. El estudio de autoinmunidad (ANA, ENA, 
anticuerpos anti-DNA) resultó negativo.

DIAGNÓSTICO
Morfea profunda en placa secundaria a bleomici-
na como tratamiento utilizado para esclerotera-
pia de malformación venosa. 

TRATAMIENTO
Dos aplicaciones al día de clobetasol 0,05 % en 
tandas de 15 días al mes, combinado con 1 aplica-
ción al día de calcipotriol 0,005 % el resto de días. 

EVOLUCIÓN
Tras 4 meses de tratamiento tópico, la lesión me-
joró ligeramente apreciándose un descenso de 
la induración y adquiriendo una tonalidad más 
apagada. 

a b
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COMENTARIO
La morfea en la infancia es una enfermedad poco 
frecuente caracterizada por inflamación y fibrosis 
de piel y tejidos adyacentes. Se divide en morfea li-
neal con sus variantes de en coup de sabre y síndro-
me de Parry-Romberg, circunscrita o en placas, mix-
ta, generalizada y panesclerótica1. La etiopatogenia, 
no bien aclarada hasta el momento, parece ser mul-
tifactorial.2 Se han descrito factores ambientales 
próximos al desarrollo de la enfermedad en cerca 
del 13% de los casos pediátricos.3,4 Los más frecuen-
tes son los mecánicos, habiéndose recogido casos 
de tras traumatismos, picaduras o inyecciones. Le 
siguen en frecuencia las infecciones, los fármacos 
y el estrés.4 La bleomicina es un agente quimiote-
rápico que además de utilizarse en el ámbito onco-
lógico, se usa como esclerosante en algunas mal-
formaciones vasculares. En adultos se han descrito 
casos en placas en este contexto, con periodos de 
latencia de entre 1-14 meses, probablemente debi-
do al efecto profibrótico del fármaco al promover la 
síntesis de colágeno y el crecimiento fibroblástico.5
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Figura 2.  Imagen histológica de la lesión. Aumento de cola-
genización en dermis superficial (a) y profunda (b) y detalle de 
fibrosis septal. Hematoxilina y eosina (a) x4 (b) x4, (c) x10. 
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ANAMNESIS
Caso 1: varón de 79 años que acudió a consulta 
por hiperpigmentación difusa facial de recien-
te aparición. Entre sus antecedentes personales 
destacaban diabetes mellitus tipo 2, EPOC, dis-
lipemia, hiperplasia benigna de próstata e infar-
to de miocardio 2 años antes y posteriormente 
fibrilación auricular paroxística, controlado con 
amiodarona 200 mg/24 h hasta hace pocas sema-
nas. Su medicación habitual incluía dutasteride, 
carmelosa, ezetimiba, olmesartan, rosuvastatina, 
carvedilol, omeprazol, adiro, sintrom y formoterol 
y budesonida inhalados. No refería contacto con 
ninguna sustancia exógena. No refería prurito, 
quemazón ni otra sintomatología. El paciente re-
fería la discoloración de meses de evolución con 
empeoramiento progresivo. Ante la sospecha de 
hiperpigmentación por amiodarona su médico de 
atención primaria le había retirado dicho fármaco 
previa a la cita en dermatología.
Caso 2: mujer de 57 años que presentaba como 
antecedente personal únicamente fibrilación auri-
cular en tratamiento con amiodarona 200 mg/24 h 
y adiro 100 mg/24h durante 2 años. La paciente 
refería cambio de coloración de su piel únicamen-
te a nivel facial de pocos meses de evolución, mo-
tivo por el cual nos es derivado a nuestra consulta. 
Negaba contacto con sustancias exógenas, y tam-
poco refería ninguna sintomatología asociada.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Caso 1: presentaba máculas difusas hiperpig-
mentadas de coloración gris pizarra de predomi-
nio en dorso nasal, glabelar y mejillas, además de 
acompañarse de rinofima (Figura 1). 
Caso 2: presentaba máculas difusas hiperpig-
mentadas de color azulado-grisáceo de predo-
minio en dorso nasal, frente y mejillas (Figura 2). 

Figura 1.  El paciente 1 presentaba maculas difusas hiperpig-
mentadas color gris-pizarra de predominio en dorso nasal, 
zona glabelar y mejillas. 

Figura 2.  La paciente 2 presentaba maculas difusas hiperpig-
mentadas color azulado-grisáceo de predominio en dorso na-
sal, frente y mejillas. 
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Tras la anamnesis dirigida, y con el diagnóstico 
de sospecha, se acordó con los pacientes no rea-
lizar pruebas complementarias.

DIAGNÓSTICO
Hiperpigmentación por amiodarona.

TRATAMIENTO
En ambos casos se recomendó fotoprotección 
estricta. En el caso del primer paciente ya se 
había retirado el fármaco. En el caso de la se-
gunda paciente, realizamos una derivación a 
la consulta de cardiología para valorar la posi-
bilidad de sustitución de amiodarona por otro 
fármaco. 

EVOLUCIÓN
Los pacientes fueron remitidos a sus médicos 
de atención primaria y cardiólogos de referencia 
para control y seguimiento de sus procesos de 
base.

COMENTARIO
La amiodarona es un fármaco antiarrítmico del 
grupo de los benzofuranos, usado para contro-
lar arritmias cardiacas ventriculares y supra-
ventriculares. Sus efectos adversos incluyen 
toxicidad hepática, hipo e hipertiroidismo, fi-
brosis pulmonar y a nivel cutáneo reacciones 
de tipo fototóxico y fotoalérgico además de 
hiperpigmentación. La hiperpigmentación se-
cundaria a amiodarona se calcula que aparece 
en un 4-9% de los pacientes1. Ocurre de me-

dia tras unos 20 meses de tratamiento y más 
frecuente en fototipos bajos2. Es generalmen-
te una coloración azulado-grisáceo que afecta 
sobre todo la cara, las orejas y palmas de las 
manos. En la histología se encuentran gránu-
los de color marrón-amarillento en el interior 
de macrófagos dérmicos, sobre todo alrede-
dor de vasos sanguíneos. Al retirar el fárma-
co la mayoría de los pacientes experimentan 
una mejora paulatina3, pero en algunos casos 
persiste una discoloración residual. La hiper-
pigmentación no mejora con despigmentantes 
tópicos como hidroquinona, pero ha habido 
casos resueltos con láser Q-switch4. Se reco-
mienda fotoprotección SPF 50+ en todos los 
pacientes en tratamiento con amiodarona para 
prevenir la aparición de hiperpigmentación. Se 
recomienda cambiar a otro antiarrítmico siem-
pre que sea posible. 

BIBLIOGRAFÍA
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M, Dariusz A. Cutaneous adverse reactions of 
amiodarone. Med Sci Monit. 2014;20:2369–
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cutanous photosensitivity induced by amioda-
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3.	 Dereure O. Drug-induced skin pigmentation. 
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amiodarone pigmentation. J Drugs Dermatol. 
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ANAMNESIS
Un varón de 84 años acudió a nuestras consultas re-
mitido por su médico de atención primaria, por pre-
sentar unos nódulos subcutáneos dolorosos al roce 
en los dedos de la mano izquierda de 3 meses de 
evolución. Como antecedentes personales desta-
caban una hipertensión arterial en tratamiento con 
furosemida y alcoholismo crónico en tratamiento 
con carbimida. El paciente no presentaba clínica ar-
ticular, ni ningún otro tipo de clínica sistémica. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se objetivaron unas lesiones pa-
pulonodulares, blanco-amarillentas, de consis-
tencia firme, de contornos multilobulados, con 
telangiectasias, que medían aproximadamente 

entre 4 y 10 milímetros de diámetro, y localizadas 
en los pulpejos del primer, segundo y quinto de-
dos de la mano izquierda, y del primer dedo de la 
mano derecha (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS	
Se solicitó una analítica, en la que se objetivaron 
unos niveles elevados de ácido úrico (11,2 mg/dL) 
y de creatinina (1,44 mg/dL). Además se realizó 
una biopsia de una de las lesiones, en la que des-
tacaba la presencia de depósitos nodulares de 
un material amorfo eosinófilo en la dermis, ro-
deados por un infiltrado compuesto por histioci-
tos, células gigantes multinucleadas y linfocitos 
(Figura 2a). En una sección no teñida, se obser-
varon unas estructuras refráctiles con forma de 
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Figura 1.  Lesiones papulonodulares, blanco-amarillentas, de consistencia firme, de contornos multilobulados, con telangiecta-
sias, y de entre 4 y 10 milímetros de diámetro.
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aguja de coloración marrón-grisácea pálida que 
corresponden a cristales de urato monosódico 
(Figura 2b). 

DIAGNÓSTICO
Tofos gotosos.

TRATAMIENTO
El paciente fue derivado al servicio de reumatolo-
gía, donde fue valorado y se le pautó tratamiento 
con febuxostat 80 mg, colchicina 0,5 mg y pred-
nisona 5 mg diarios.

EVOLUCIÓN
El paciente siguió controles en nuestras con-
sultas durante 1 año, objetivándose una mejoría 
parcial de los tofos gotosos, y sin presentar en 
este tiempo episodios de artritis gotosa aguda. 

COMENTARIO 
La nodulosis gotosa es una presentación excep-
cional de la gota en la que se desarrollan tofos 
gotosos en ausencia de artritis gotosa1. Los tofos 
gotosos son agregados de cristales de urato mo-
nosódico en la piel u otros tejidos, rodeados por 
una reacción inflamatoria de células mononu-
cleares y gigantes, que aparecen en menos del 
10% de los pacientes con gota2,3. Es excepcional 

que los tofos sean la primera manifestación de 
la gota, ya que aparecen de manera tardía en 
el curso de la enfermedad. La prevalencia de la 
gota esta en aumento, a pesar de la disponibi-
lidad de tratamientos efectivos, probablemente 
debido al aumento de la prevalencia en la pobla-
ción de sus factores de riesgo, entre los que se 
incluyen la obesidad, el excesivo consumo de al-
cohol, una dieta rica en purinas, la insuficiencia 
renal y algunos fármacos, sobre todo diuréticos4. 
Considerando que la prevalencia de gota esta 
aumentando y que los tofos gotosos pueden ser 
la primera manifestación de la misma, como en 
nuestro paciente, los dermatólogos deben cono-
cer esta entidad para llevar a cabo un abordaje 
terapéutico temprano de la misma.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 �Iglesias A, Londono JC, Saaibi DL, Peña M, Li-

zarazo H, Gonzalez EB. Gout nodulosis: wides-
pread subcutaneous deposits without gout. Ar-
thritis Care Res 1996;9:74-7. 

2.	 �Richette P, Bardin T. Gout. Lancet 2010;375:318–28. 
3.	 �Davis JC. A practical approach to gout. Current 

management of an “old” disease. Postgrad Med 
1999;106:115–6, 119-23.

4.	 Falasca GF. Metabolic diseases: gout. Clin Der-
matol 2006;24:498-508. 

Figura 2.  a ) Biopsia que muestra depósitos nodulares de un material amorfo eosinófilo en la dermis, rodeados por un infiltrado 
compuesto por histiocitos, células gigantes multinucleadas y linfocitos. b) Sección sin tinción en la que se observan unas estruc-
turas refráctiles con forma de aguja de coloración marrón-grisácea pálida que corresponden a cristales de urato monosódico.
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02
D-penicilamina y lesiones verrucosas
Lucía González Ruiz, María Rogel Vence, Monserrat Franco Muñoz 
y María Prado Sánchez Caminero

ANAMNESIS
Paciente varón de 29 años en tratamiento con 
D-penicilamina por enfermedad de Wilson, y sin 
otros antecedentes de interés. Acude a consulta 
de dermatología por lesiones cutáneas de 12 me-
ses de evolución, asintomáticas y corta evolu-
ción no relacionaba con ningún desencadenante 
externo determinado.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se trataba de una placa eritematoviolácea locali-
zada en la zona cervical posterior, de superficie 
verrucosa y levemente infiltrada. La placa tenía 
una distribución serpinginosa y no producía alo-
pecia de la zona, pero presentaba un aspecto 
parcialmente cicatricial. No tenía lesiones cutá-
neas en otras localizaciones ni clínica sistémica 
asociada (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Como estudios complementarios se realizó una 
analítica incluyendo hemograma, bioquímica y 
serologías, que estuvieron dentro de parámetros 
normales. Se tomó una biopsia cutánea que evi-
denció una depresión epidérmica con un tapón 
de paraqueratina junto a restos celulares, asocia-
do a eliminación transepidérmica de fibras elás-
ticas degeneradas que se mostraban eosinófilas 
brillantes (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Elastosis perforante.

TRATAMIENTO
Se instauró tratamiento con corticoides y anti-
bióticos tópicos, que se pautaron 2 veces al día 
hasta la revisión.

Figura 1. Placa verrucosa cervical.

Figura 2.  Histología de la lesión. H/E x4.
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EVOLUCIÓN
La mejoría experimentada con el tratamiento tó-
pico fue moderada. Sin embargo, las lesiones re-
mitieron de forma llamativa tras la retirada de la 
D-penicilamina (por razones no relacionadas con 
la patología cutánea).

COMENTARIO
Las dermatosis perforantes son un grupo de 
trastornos infrecuentes caracterizados por la 
eliminación transepidérmica de material dérmi-
co. Se trata de una enfermedad frecuentemente 
asociada a patología sistémica de base, predo-
minantemente diabetes mellitus y enfermedad 
renal crónica. En casos más raros como el que 
presentamos, puede estar relacionada con fár-

macos como la D-penicilamina. La enfermedad 
se presenta como lesiones tipo pápulas que 
suelen presentar, según la variante, más o me-
nos componente de costra o tapón queratósico 
central. La histología es característica al mostrar 
la eliminación transepidérmica de los diferentes 
componentes dérmicos. Debe hacerse una ana-
lítica orientada a las enfermedades de base con 
las que se puede relacionar esta entidad. El tra-
tamiento es eminentemente tópico con emolien-
tes y corticoides o antibióticos; pudiendo usarse 
también retinoides o imiquimod, así como anti-
bióticos orales o terapia fotodinámica. El pronós-
tico está ligado a la causa de base, pero suele 
tratarse de una enfermedad crónica que cursa en 
brotes.
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03
Tumoración en codo tras supuesta celulitis: 
cuando la ecografía cutánea ve más allá
Lucía Quintana Castanedo, Eloy José Tarín Vicente, Khrystyna Krasnovska 
y Ana Isabel Rodríguez Bandera

ANAMNESIS
Un varón de 40 años, sin antecedentes persona-
les de interés, acudió a consulta por una tumora-
ción en codo izquierdo de 3 años de evolución. 
Había aparecido tras un episodio de eritema, 
hinchazón, calor y dolor interpretado y tratado 
como una celulitis de piel y partes blandas. Des-
de entonces, episodios similares, aunque menos 
severos se habían sucedido. La lesión fue inter-
pretada por un quiste folicular y el paciente fue 
remitido a la consulta de ecografía cutánea para 
valoración pre-quirúrgica de la misma. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física se objetivó una masa a ni-
vel del codo, color piel, palpable pero no visible, 
de consistencia firme y desplazable, sin datos de 
inflamación (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
La ecografía de alta frecuencia (15 MHz) mostró 
una imagen ovalada, bien delimitada, localizada 

inmediatamente por encima de la articulación 
del codo, de ecogenicidad heterogénea, funda-
mentalmente hipoecoica, pero con estructuras 
hiperecoicas lineales y milimétricas flotando en 
su interior (Figura 2a). En modo Doppler color no 
se objetivó flujo intralesional. 
Bajo la sospecha de una posible bursitis gotosa 
se derivó al servicio de reumatología donde con-
firmaron el diagnóstico gracias a la visualización 
por microscopía óptica de luz polarizada de cris-
tales de urato monosódico en el líquido sinovial 
extraído de la lesión por punción-aspiración con 
aguja fina (Figura 2b). El análisis de sangre mos-
tró hiperuricemia (9,9 mg/dL).

DIAGNÓSTICO
Bursitis gotosa

TRATAMIENTO
El paciente fue diagnosticado de gota y se co-
menzó tratamiento con alopurinol y colchicina. 

EVOLUCIÓN
El servicio de reumatología se encargó del se-
guimiento del paciente, observando una mejoría 
clínica a los pocos días de iniciar el tratamiento 
y un descenso progresivo de los niveles de ácido 
úrico hasta alcanzar valores normales.

COMENTARIO
La gota es una enfermedad producida por el de-
pósito de cristales de urato monosódico en zo-
nas articulares, peri-articulares y subcutáneas. La 
clínica de esta enfermedad sigue una secuencia 
bien definida, donde típicamente debuta con 
ataques agudos de gota, seguida de períodos in-
tercríticos asintomáticos y la gota tofácea como 
último estadio. La forma de presentación más 

Figura 1.  Masa en codo izquierdo, color piel, palpable pero no 
visible, de consistencia firme y desplazable, sin datos de infla-
mación.
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frecuente es la artritis aguda, aunque también 
pueden verse afectadas las bursas superficiales 
(principalmente la olecraniana o la pre-rotuliana) 
y de forma ocasional los tendones. 
La importancia de su reconocimiento radica en 
que, sin un tratamiento óptimo, la evolución na-
tural conduce a la acumulación de material to-
fáceo no reabsorbible, produciendo erosiones 
óseas, que en un contexto de inflamación cróni-
ca, da lugar a una artropatía gotosa crónica irre-
versible. 
El diagnóstico de certeza se alcanza observando 
los cristales de urato monosódico en microscopía 
óptica de luz polarizada de la articulación afectada. 
Cuando esto no es posible, el diagnóstico se obtie-
ne utilizando un conjunto de criterios validados clí-
nicos, radiológicos y de laboratorio1. La ecografía 
de alta frecuencia es una de las técnicas radiológi-
cas validadas, con alta sensibilidad y especificidad 
cuando se realiza por profesionales expertos, sien-
do de gran utilidad tanto para un diagnóstico pre-
coz como para la monitorización del tratamiento. 
Los hallazgos ecográficos característicos incluyen 
una densidad lineal hiperecoica (signo de doble 
contorno) que recubre la superficie del cartílago 
articular y la presencia de depósitos tofáceos en 
articulaciones o tendones, que están representa-

dos por un punteado ovoide (área nubosa hipere-
coica) rodeado por un borde hipoecoico2,3. 
La ecografía de alta frecuencia es una técnica 
diagnóstica a la que cada vez recurren más der-
matólogos. Entre sus múltiples indicaciones des-
taca su utilidad en el diagnóstico diferencial de 
tumoraciones. Podemos concluir que gracias a 
la ecografía cutánea se orientó el diagnóstico en 
un paciente que, a pesar de haber consultado va-
rios especialistas, no había sido bien conducido. 
Además, se evitó una cirugía innecesaria tras la 
que, al incluir la muestra en formol, el diagnósti-
co hubiera seguido pasando desapercibido.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Janssens HJ, Fransen J, van de Lisdonk EH, et 

al. A diagnostic rule for acute gouty arthritis in 
primary care without joint fluid analysis. Arch In-
tern Med 2010; 170:1120.

2.	 Ogdie A, Taylor WJ, Weatherall M, et al. Imaging 
modalities for the classification of gout: syste-
matic literature review and meta-analysis. Ann 
Rheum Dis 2015; 74:1868.

3.	 Rettenbacher T, Ennemoser S, Weirich H, et al. 
Diagnostic imaging of gout: comparison of hi-
gh-resolution US versus conventional X-ray. Eur 
Radiol 2008; 18:621.

Figura 2. a) Imagen ecográfica donde se observa una lesión ovalada, de ecogenicidad heterogénea, fundamentalmente hipoe-
coica, pero con estructuras hiperecoicas lineales y milimétricas flotando en su interior. b) Cristales de urato monosódico, con 
birrefringencia intensa al microscopio óptico de luz polarizada.
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ANAMNESIS 
Mujer de 39 años, sin antecedentes persona-
les de interés. Consultó por lesión en cuero ca-
belludo de aproximadamente unos 20 años de 
evolución. Durante ese tiempo no había notado 
crecimiento ni cambios significativos. No refería 
antecedente de traumatismo ni dermatosis pre-
via en la zona. Clínicamente la paciente se en-
contraba asintomática. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se apreciaba en región parietal 
derecha una tumoración de 2 cm de diámetro, 
subcutánea, en forma de placa, bien delimitada 
y de consistencia dura (Figura 1). No adenopatías 
locorregionales palpables. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS 
El estudio histopatológico mostró en dermis e 
hipodermis una lesión constituida por trabécu-
las óseas, de forma y tamaño variable, con abun-
dantes osteocitos y algunos osteoblastos en la 

periferia (Figura 2a). La epidermis suprayacen-
te presentaba en una zona un trayecto fistuloso 
con eliminación transepidérmica de tejido óseo 
(Figura 2b). Las determinaciones en sangre de 
calcio, fosforo y paratohormona estaban dentro 
de los valores normales. La radiografía de cráneo 
mostró en la zona de la lesión un área de osifica-
ción (Figura 2c y d).

DIAGNÓSTICO 
Con los hallazgos clínicos, histológicos y radio-
lógicos se estableció el diagnóstico de osteoma 
cutis en placa adquirido (OCP).

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN 
Se ofreció a la paciente la posibilidad de observa-
ción o exéresis quirúrgica de la lesión, optando fi-
nalmente por el tratamiento quirúrgico. Después 
de 2 años de seguimiento no se han observado 
signos de recidiva. 

COMENTARIO 
Las osificaciones cutáneas se dividen en prima-
rias y secundarias1. Las formas primarias son muy 
poco frecuentes. Dentro de ellas, el OCP es una 
variante que se caracteriza por aparecer como 
una lesión única, en forma de placa, localizada 
generalmente en cuero cabelludo1. Habitualmen-
te está presente desde el nacimiento, pero de 
forma excepcional se han descrito casos, como 
el nuestro, de aparición tardía, en el adulto2. Al 
estudio histopatológico se hallan en dermis y 
tejido subcutáneo espículas óseas que contie-
nen osteocitos, osteoblastos y muy raramente 
osteoclastos. De manera aislada se ha publica-
do algún caso con perforación de la epidermis y 
eliminación transepidérmica de espículas óseas2, 
como en el caso que aquí presentamos. Existen 

04
Placa dura en cuero cabelludo
Marc Mir Bonafè, Pablo Munguía Calzada, Javier Aubán Pariente 
y Celia Gómez de Castro

Figura 1.  Tumoración de 2 cm de diámetro, subcutánea, en 
forma de placa, bien delimitada y de consistencia dura.
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diversas modalidades de tratamiento depen-
diendo de la localización y la extensión del OCP, 
siendo el quirúrgico el más frecuentemente em
pleado3-4.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 �Urbina F, Pérez L, Sudy E, Misad C.Calcifica-

ción y osificación cutánea. Actas Dermosifiliogr 
2001;92:255-69.

2. 	 Haro R, Revelles JM, Angulo J, Fariña M del C, 
Martin L, Requena L. Plaque-like osteoma cu-
tis trasepidermal elimination. J. Cutan Pathol 
2009;36(5):591-3.

3. 	 Orme CM, Hale CS, Meehan SA, Long W. Pla-
te-like osteoma cutis. Dermatol Online. J. 2014 
Dec 16;20(12). 

4. 	 Vashi N, Chu J, Patel R. Acquired plate-like osteo-
ma cutis. Dermatol Online J. 2011 Oct 15;17(10):1.

Figura 2.  a) En la biopsia cutánea se observaron trabéculas óseas, de forma y tamaño variable. (b) Detalle de la biopsia con perfo-
ración de la epidermis a través de la cual se elimina tejido óseo. c y d): Radiografía simple de cráneo donde se objetiva una imagen 
radioopaca en zona parietal derecha.
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ANAMNESIS 
Varón de 72 años, hipertenso y dislipémico, en 
seguimiento en consulta de dermatología por 
epiteliomas basocelulares y daño actínico. Du-
rante la revisión refería la aparición en los últimos 
6 meses de una lesión asintomática en pabellón 
auricular derecho que inicialmente era como 
una pequeña pústula amarillenta, la cual había 
aumentado paulatinamente de tamaño endure-
ciéndose al tacto; en ocasiones drenaba material 
líquido de tipo serohemático, con posterior for-
mación de una costra que no terminaba de cica-
trizar. No había realizado ningún tratamiento, a 
la espera de la consulta con dermatología, úni-
camente lavado y desinfección de la herida con 
antisépticos.

EXPLORACIÓN FÍSICA 
A la exploración física, presentaba un nódulo 
eritematoso de 0,5 cm en anthélix derecho de 
bordes lisos mal delimitados y centro recubierto 
por una costra hemática (Figura 1). A la palpación 
era indoloro y tenía consistencia firme con ligera 
induración y no estaba infiltrado. En el momen-
to de la consulta no se observaba supuración ni 
drenaje de la herida. 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
A la dermatoscopia la lesión era inespecífica,  
mostrando una zona de eritema con telangiec-
tasias finas y centro hiperqueratósico blanque-
cino-amarillento. Con la sospecha diagnóstica 
de tumor cutáneo tipo carcinoma epidermoide, 
epitelioma basocelular o queratosis actínica hi-
pertrófica, se decidió biopsia de la lesión. En la 
histología se mostraba abundante material amor-
fo eosinófilo con hendiduras aciculares rodeado 
de infiltrado linfohistiocitario (Figura 2). 
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Figura 1. Nódulo eritematoso recubierto por una costra 
hemática e indurado a la palpación.

Figura 2. Panorámica que muestra lesión constituida por 
material amorfo eosinófilo con hendiduras aciculares 
rodeado de infiltrado histiocitario.
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DIAGNÓSTICO
Tofo gotoso.

TRATAMIENTO
Tras la biopsia, la lesión se había reducido signi-
ficativamente de tamaño quedando únicamente 
una zona de eritema. Se solicitó analítica con ni-
veles de ácido úrico y se remitió a su médico de 
atención primaria para valoración e instauración 
de tratamiento con antigotosos.  

EVOLUCIÓN
En las visitas posteriores la lesión había remitido 
por completo y no se observaron nuevas lesio-
nes de gota tofácea en otras localizaciones del 
tegumento. 

COMENTARIO
Los tofos aparecen por el depósito de cristales 
de urato monosódico, en la gota de larga evo-
lución. Se presentan como pápulas o nódulos 
subcutáneos firmes de contorno liso o multi-
lobulado y color desde parecido a la piel hasta 
blanco amarillento y rojo. La superficie puede 
ulcerarse y drenar material líquido claro con 
motas blancas hasta un material pastoso pare-
cido a la tiza. Las localizaciones más frecuentes 
son la piel que recubre las articulaciones y el 
hélix de la oreja. El rasgo histológico clave es la 

presencia de depósitos de material amorfo en 
la dermis y el tejido subcutáneo con hendiduras 
aciculares rodeadas por un infiltrado linfohis-
tiocitario. El diagnóstico diferencial incluye los 
xantomas, los nódulos reumatoideos y la calci-
nosis cutánea. Según su tamaño y localización, 
responden completa o parcialmente a la nor-
malización de la concentración sérica de ácido 
úrico. La excisión quirúrgica es una alternativa 
terapéutica válida en las lesiones refractarias 
al tratamiento médico. Presentamos un caso 
de tofo cuya presentación clínica simulaba una 
lesión tumoral y destacamos la importancia de 
considerar esta enfermedad en el diagnóstico 
diferencial de lesiones nodulares en determina-
das localizaciones.
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ANAMNESIS
Mujer natural de Bangladesh, de 28 años de 
edad, con antecedentes personales de psoriasis 
en placas. Refiere lesiones pruriginosas disemi-
nadas por tronco y miembros superiores de seis 
meses de evolución. Comenzó con una única le-
sión tipo placa en flanco izquierdo y posterior-
mente fueron sumándose otras similares. Había 
estado aplicando clovate sin mejoría. No refería 
sintomatología sistémica. No contacto con ani-
males. No lesiones en convivientes. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Presenta múltiples placas eritematosas, de mor-
fología policíclica, con borde conformado por es-
camas, costras y vesículas salpicadas. La mayoría 
con centro claro, y algunas con doble contorno. 
De varios centímetros de tamaño. Distribuidas 
por todo el tronco, pliegues axilares e inguinales 
y antebrazos (Figuras 1 y 2). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se hizo un raspado de una de las lesiones del bra-
zo. En cultivo para hongos creció Trichophyton 
interdigitale.
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Figura 1.  Placas eritematosas de borde activo Figura 2.  Placas eritematosas de borde activo

Se realizó también una analítica básica que no 
mostraba alteraciones del perfil glucémico, perfil 
hepático, renal ni hemograma. 
Serologías para VIH negativas.

DIAGNÓSTICO
Tinea corporis extensa por Trichophyton interdi-
gitale. 

TRATAMIENTO
Dada la extensión de las lesiones, se realizó tra-
tamiento con itraconazol 100 mg cada 24 horas 
durante dos semanas.
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EVOLUCIÓN
Al mes del tratamiento, se habían resuelto casi 
por completo las lesiones, persistiendo solo una 
ligera hiperpigmentación residual. 

COMENTARIO
En adultos, la tinea corporis está predominantemen-
te causada por T. rubrum, y en segundo lugar T. inter-
digitale. La infección por estos organismos se asocia 
a falta de higiene, hacinamiento, contacto cercano 
con personas infectadas o roedores.
La tinea corporis puede ser extensa en casos de 
inmunosupresión o enfermedades sistémicas 
como diabetes mellitus. En nuestro caso, la pa-
ciente no tenía ninguna comorbilidad, pero las 

lesiones llevaban mucho tiempo de evolución. 
Además, había estado aplicando clovate, y pade-
cía psoriasis, pudiendo ser la causa del diagnós-
tico tardío y quizás de la diseminación. 
La terbinafina suele ser el tratamiento de elec-
ción para este tipo de dermatofitosis. En 2018 
en Delhi, realizaron un estudio que demostró re-
sistencia a la terbinafina en 20 de 63 muestras 
de Trichophyton interdigitale, obtenidas de pa-
cientes con tinea corporis/cruris. En las 20 había 
una mutación puntual en el gen de la escualeno 
epoxidasa, relacionado con la resistencia a la ter-
binafina. Dado que nuestra paciente era natural 
de la India, decidimos no tratar con terbinafina y 
empezar itraconazol.
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ANAMNESIS
Varón de 58 años, con antecedentes de enferme-
dad pulmonar obstructiva crónica y depresión 
en tratamiento, que consulta por un cuadro de 
exantema pruriginoso con lesiones palmoplanta-
res. El paciente refiere sensación febril, malestar 
general y ligera odinofagia acompañantes. El pa-
ciente vive con su esposa y dos hijos, pero niega 
cuadros similares en familiares o compañeros de 
trabajo. No ha tenido episodios similares previos. 
Niega relaciones sexuales de riesgo. El exantema 
apareció aproximadamente 24 horas antes afec-
tando a la cara y posteriormente al tronco y ex-
tremidades. Ha tomado paracetamol e ibuprofe-
no desde el inicio del cuadro, sin cambios en su 
medicación previamente.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se objetivan algunas lesiones 
maculopapulares eritematosas en la región facial, 
más escasamente en tronco, y lesiones papulo-
vesiculares y vesículas en las palmas de ambas 
manos (Figura 1) y plantas de los pies. La derma-
toscopia de las lesiones muestra glóbulos blan-
cos algodonosos sobre un fondo rojo-lechoso y 
rodeados de un halo eritematoso, con preserva-
ción de los dermatoglifos (Figura 2). No presenta 
lesiones en mucosas ni se palpan adenopatías. 
La auscultación cardiopulmonar y la toma de 
constantes resultan normales. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realiza una radiografía de tórax mostrando pa-
rénquimas pulmonares y estructuras óseas sin ha-
llazgos patológicos.
Se solicita una analítica sanguínea con serologías 
de virus exantemáticos, sífilis, rickettsias y virus 
de la inmunodeficiencia humana, así como mues-

tra del contenido de las vesículas para PCR de her-
pesvirus y enterovirus, incluyendo coxsackie.
Las serologías resultan positivas para IgM frente 
al virus varicela-zóster (VVZ) y la PCR del conteni-
do de las vesículas es positiva para VVZ.

DIAGNÓSTICO
Varicela atípica del adulto con afectación palmo-
plantar. 

TRATAMIENTO
Se pauta tratamiento antiviral con aciclovir 800 mg 
vía oral, 5 dosis al día, durante 5 días, asociando 
paracetamol 1 g cada 8 horas para control sinto
mático.

EVOLUCIÓN
El paciente presenta evolución rápidamente fa-
vorable, sin complicaciones.

COMENTARIO
La afectación palmoplantar en la varicela es muy rara 
y se cree que se debe a factores modificantes, como 
la inmunosupresión, otras patologías cutáneas, trau-
matismos, exposición solar o infección pre-existente 
por virus coxsackie1,2. Ninguno de estos factores se 
identificaron en este caso. Dada la rareza de la afec-
tación palmoplantar por el VVZ, el diagnóstico dife-
rencial de exantemas con afectación de palmas y 
plantas no suele incluir la varicela, especialmente en 
fases iniciales cuando las lesiones en cara y tronco 
no son todavía vesiculosas. La varicela palmoplantar 
es particularmente infrecuente en adultos, donde 
se suele describir en asociación con inmunosupre-
sión o cuadros graves3,4, si bien nuestro paciente 
presentó un cuadro leve con evolución favorable 
tras iniciar tratamiento antiviral a dosis adecuadas. 
Dada la potencial gravedad, el diagnóstico precoz 
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Figura 1.  Vesículas y pseudovesículas en palmas de las manos.

Figura 2.  Dermatoscopia de lesiones vesiculosas palmares demostrando glóbulos blancos algodonosos sobre un fondo rojo-le-
choso y rodeados de un halo eritematoso, con preservación de los dermatoglifos.
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es importante para un mejor pronóstico5. La derma-
toscopia es una técnica accesible y rápida que ha 
mostrado utilidad en el adelanto del diagnóstico 
de herpes zoster en casi 2 días6, si bien no ha mos-
trado utilidad en la varicela típica. Podría ser útil en 
la distinción de esta rara presentación de varicela 
de otras entidades que cursan con papulovesicu-
las palmoplantares, como la enfermedad pie-ma-
no-boca y el eritema multiforme. La PCR es una 
técnica rápida y fiable que resulta muy útil en la 
evaluación y diagnóstico etiológico temprano del 
paciente con vesículas palmoplantares.
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ANAMNESIS
Varón de 37 años sin antecedentes médicos de 
interés. Acude a la consulta de dermatología por 
presentar desde hacía 2 meses varios nódulos 
eritematosos en el dorso del primer dedo de la 
mano derecha que se había ido extendido me-
diante un patrón esporotricoide (lineal) a la cara 
lateral de la misma muñeca. Refería traumatismo 
previo en su trabajo utilizando maquinaria indus-
trial y además, nos comentó ante la insistencia 
que como hobby se encargaba del mantenimien-
to de un acuario en su domicilio. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física presenta varios nódulos 
agrupados, eritematosos, infiltrados, algunos su-
purativos y con costra serohemática en el dorso 
de la articulación interfalángica y metacarpofa-
lángica del primer dedo de la mano derecha que 
posteriormente, se habían ido extendiendo me-
diante un patrón esporotricoide de forma proxi-
mal hacia la cara lateral de la muñeca derecha; 
donde presentaba dos nódulos únicos de mayor 
tamaño (Figura 1). No se palpaban adenopatías 
regionales y el paciente no presenta otra sinto-
matología asociada. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Dado el antecedente de traumatismo y manipu-
lación de un acuario, se sospecha infección por 
Mycobacterium marinum. Para la confirmación, se 
realizó una biopsia cutánea donde se observa una 
inflamación crónica granulomatosa con abscesifi-
cación del tejido subcutáneo. Con las técnicas de 
PAS, Ziehl-Neelsen y Gram no se observaron mi-
croorganismos. El cultivo fue positivo para M. ma-
rium. Además, se solicitó una radiografía de tórax 
sin hallazgos patológicos y una analítica sanguí-

nea que mostró aumento de los reactantes de fase 
aguda (velocidad de sedimentación globular). 

DIAGNÓSTICO
Granuloma de las peceras, piscinas o infección 
por M. marinum con afectación exclusivamente 
cutánea. 

TRATAMIENTO
Minociclina 100 mg, 1 cápsula cada 12 horas du-
rante 3 meses. 

EVOLUCIÓN
Buena respuesta al tratamiento instaurado. Cura-
ción de las lesiones a los 3 meses y presencia de 
cicatrices residuales hiperpigmentadas sin reci-
diva posterior (Figura 2). 

COMENTARIO1,2

M. marinum está presenta en medios acuáticos de 
aguas dulces, saladas o salobres. Puede ocasio-
nar enfermedad a peces, y de forma esporádica, 
a humanos. Estas últimas se producen por exposi-
ción a aguas contaminadas al limpiar peceras en 
casa o en el trabajo; las soluciones de continuidad 
cutáneas o traumatismo pueden ocasionar la ex-
posición. Es la infección cutánea más frecuente 
producida por micobacterias no tuberculosas. El 
periodo de incubación suele ser de 2-3 semanas. 
Clínicamente aparecen como pápulas en extremi-
dades, sobre todo codos, rodillas, dorso de manos 
y pies, que progresivamente se ulceran, aparece 
un absceso supurante o un nódulo verrugoso. A lo 
largo del curso de los vasos linfáticos, es posible 
que se desarrollen múltiples lesiones (disemina-
ción esporotricoide o linfocutánea). M. marinum 
es el causante más frecuente de este patrón. Las 
infecciones profundas, muy infrecuentes, pueden 
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Figura 1.  Nódulos eritematosos, infiltrados, agrupados en dor-
so del articulación interfalángica y metacarpofalángica del pri-
mer dedo de la mano derecha. Extensión esporotricoide con 
presencia de dos nódulos de mayor tamaño, supurativos y con 
costra en la cara externa de la muñeca derecha. 

Figura 2.  Lesiones cicatriciales hiperpigmentadas residuales tras 
tres meses de tratamiento con minociclina oral (100 mg, 2 veces 
al día). 

producir tenosinovitis, artritis séptica u osteomieli-
tis; generalmente en inmunodeprimidos o tratados 
con anti-TNFα. El diagnóstico se confirma por cul-
tivo, positivo en el 79-80%; la temperatura óptima 
de crecimiento es a 31ºC; a diferencia de otras mi-
cobacterias, 37ºC. Otras herramientas útiles son la 
histología, PCR e inmunohistoquimia, aunque no 
siempre están disponibles en todos los laborato-
rios. La claritromicina es el tratamiento empírico 
recomendado, aunque es sensible a otros como 
son a minociclina, doxiciclina, etambutol, estrepto-
micina, isoniacida, rifampicina o trimetoprim-sulfa-
metoxazol. Se necesita un tratamiento prolongado 

de 2 a 3 meses para su resolución. En infecciones 
graves es óptimo el uso de dos fármacos, aunque 
siempre es necesario solicitar un antibiograma.
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ANAMNESIS
Mujer de 30 años con antecedentes de infección 
por VIH de transmisión vertical, diagnosticado a 
los 15 meses de edad. Había suspendido el tra-
tamiento antiretroviral de gran actividad (TAR-
GA) 6 meses atrás. La carga viral era de 240.000 
copias/ml y los linfocitos T CD4 de 2 células/ml. 
Consultaba por lesiones pruriginosas en brazos y 
tronco de 1 mes de evolución. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Presentaba pápulas excoriadas y costrosas en la 
cara, brazos y muslos (Figuras 1 y 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una citología, reacción en cadena de 
la polimerasa (PCR) víricas y una biopsia cutánea 
por punch. 
La citología (test de Tzanck) realizada urgente-
mente mostró cambios epiteliales citopáticos 
típicos de infección por herpesvirus, con presen-
cia de células gigantes multinucleadas.

DIAGNÓSTICO
La PCR de virus varicela zóster (VVZ) confirmó 
el diagnóstico de infección por VVZ en los días 
siguientes. Las PCR de virus herpes simple 1 y 2 
fueron negativas.
El diagnóstico fue de herpes Zoster diseminado.

TRATAMIENTO
Se aisló a la paciente, se inició aciclovir 10 mg/
kg/ev c/8 hrs por 10 días y se inició TARGA. 

EVOLUCIÓN
Las lesiones cutáneas se resolvieron progresiva-
mente en las siguientes 2 semanas. La paciente 
fue dada de alta y continuó con TARGA.

COMENTARIO
Los pacientes inmunosuprimidos tienen un ma-
yor riesgo de infecciones por VVZ. Pueden pre-
sentar manifestaciones clínicas atípicas, como 
formas diseminadas, ulcero-necróticas, o con 
compromiso visceral, pudiendo ocasionar in-
cluso la muerte2. La variabilidad del cuadro clí-
nico puede ocasionar un retraso diagnóstico 
importante. Para el diagnóstico se pueden rea-
lizar pruebas complementarias como el test de 
Tzanck, PCR, cultivo viral o biopsia cutánea3. El 
test de Tzanck es simple de realizar, económico, 
altamente sensible, y con resultados en sólo mi-
nutos, como en el caso de nuestra paciente. 
El tratamiento del VVZ grave o diseminado en los 
pacientes inmunosuprimidos es generalmente 
con aciclovir endovenoso, iniciándolo precoz-
mente.3 Las formas leves y localizadas pueden 
recibir antivirales vía oral. 
Es fundamental tener un alto índice de sospecha 
de infección por VVZ en pacientes inmunocom-
prometidos, solicitar pruebas complementarias 
rápidas como el test de Tzanck e iniciar trata-
miento antiviral precozmente.
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Figura 2.  Pápulas eritematosas con costra central en el muslo 
derecho. 
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ANAMNESIS
Varón de 23 años con acné en tratamiento con 
isotretinoína, consulta por lesiones palmoplanta-
res de una semana de evolución. Había presen-
tado febrícula y odinofagia en los dos días pre-
vios a la erupción cutánea. El paciente negaba 
contactos sexuales sin protección en los últimos 
5 meses.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Paciente con buen estado general, en el que se 
observan en región perioral pápulas y vesículas de 
base eritematosa, algunas con costra (Figura 1a). 
En las palmas y plantas destacaba la presencia de 

grandes pápulas purpúricas (Figuras 1b y 2). No 
presentaba lesiones en la mucosa oral ni genital, 
ni se palpaban adenopatías.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
El hemograma y la bioquímica básicos no mos-
traron alteraciones. La serología luética fue ne-
gativa. 

DIAGNÓSTICO
Enfermedad de boca-mano-pie.

TRATAMIENTO
Se indicó tratamiento sintomático.
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Figura 1.  a) Edema facial, pápulas eritematosas, erosiones y 
costras en la zona perioral. b) Pápulas eritematosas en palmas.

Figura 2.  Lesiones purpúricas en plantas.

a

b
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EVOLUCIÓN
En el control a las dos semanas, las lesiones cutá-
neas habían curado.

COMENTARIO
La enfermedad de boca-mano-pie (EBMP) se carac-
teriza por enantema oral y erupción maculopapular, 
incluso vesiculosa, no pruriginosa ni dolorosa, de 
manos y pies, y puede incluir otras áreas, especial-
mente la zona glútea, muslos y brazos1. El proceso 
está causado por enterovirus, más frecuentemen-
te por coxsackievirus A16 y el enterovirus A712. Se 
transmite por vía fecal-oral o contacto con secrecio-
nes vesiculares3. La incubación suele ser entre 3 y 
5 días4. Afecta habitualmente a niños menores de 
7 años, pero se dan casos en niños mayores, ado-
lescentes y adultos5. Habitualmente los pacientes 
consultan al servicio de urgencias por odinofagia (o 
rechazo a las comidas en aquellos niños que aún no 
hablan) acompañada de febrícula, que se sigue de 
la afectación cutánea previamente descrita6. El diag-
nóstico es clínico, puesto que el 80% de pacientes 
presentan tanto el exantema como el enantema. El 
20% restante pueden presentar solamente el exan-
tema, el enantema o no tener afectación cutánea, 
lo que dificulta el diagnóstico7. En estos casos, si 
se requiere confirmación etiológica se recurre a la 
detección de antígenos por PCR en las secreciones 
vesiculares8. El diagnóstico diferencial debe reali-
zarse con otras erupciones maculopapulares o ve-
siculosas como son la varicela, la infección por virus 
herpes simple, las picaduras de insecto, el eritema 
multiforme o la sífilis. Como complicación habitual 
se puede producir onicomadesis (separación o el 
despegamiento indoloro y sin inflamación de la lá-
mina del lecho ungueal en la zona proximal). Como 
complicación infrecuente, se han descrito brotes de 
EBMP por enterovirus A71 que puede producir afec-
tación del sistema nervioso central (romboencefali-
tis, parálisis flácida aguda, meningitis aséptica), ede-
ma y hemorragia pulmonar e insuficiencia cardíaca9.
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06
Vesículas hemorrágicas monomorfas diseminadas 
en paciente receptor de trasplante renal
Daniel Nieto Rodríguez, C Chiloeches Fernández, L Quintana Castanedo y  
E Sendagorta Cudós

ANAMNESIS
Varón de 51 años con insuficiencia renal crónica 
secundaria a glomerulonefritis mesangiocapilar 
y vasculitis ANCA, trasplantado renal en 2015 en 
tratamiento con ácido micofenólico, tacrolimus y 
prednisona 10 m/día. Un mes previo a su ingreso, 
había sido diagnosticado de herpes zóster T5, re-
cibiendo tratamiento con valaciclovir 1 gr/12 ho-
ras, 7 días, con resolución del cuadro. 
El paciente acude al servicio de urgencias por dis-
nea de 2 días de evolución hasta hacerse de repo-
so, tos sin expectoración, y edema palpebral.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Afebril, taquipneico, saturando al 89% basal, y 
con crepitantes gruesos en ambos hemitórax. 
Presentaba múltiples pústulas y costras melicéri-
cas en región facial, y vesículas, algunas de ellas 
de base eritematoviolácea, monomorfas, en tron-

co, extremidades superiores e inferiores, glúteos, 
genitales, palmas y plantas (Figura 1). Asimismo, 
mostraba costras residuales del herpes zóster 
previo y edema palpebral bilateral con fóvea. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Analíticamente, destacaba una leve leucocitosis 
con neutrofilia, linfopenia y trombopenia, insufi-
ciencia renal grado III, con empeoramiento respec-
to a analíticas previas, y una gasometría compatible 
con insuficiencia respiratoria parcial. La radiografía 
de tórax mostraba consolidaciones parenquimato-
sas parcheadas bilaterales difusas (Figura 2).
La PCR de virus herpes en las lesiones cutáneas 
se realizó según la técnica Herplex (Pharmagen, 
S.A.), resultando positiva para VVZ. Las serologías 
para VIH y neumonías atípicas fueron negativas, 
así como los cultivos de esputo y hemocultivos 
para bacterias y hongos. 

Figura 1.  Lesiones clínicas en pierna. Se observan vesículas, algunas de ellas de base eritematoviolácea, monomorfas en la región 
pretibial del paciente.
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DIAGNÓSTICO
Herpes zóster con diseminación tardía y afecta-
ción pulmonar en paciente inmunodeprimido. 

TRATAMIENTO
El paciente ingresa en la Unidad de Cuidados In-
tensivos iniciando tratamiento con Aciclovir i.v. a 
dosis de 5 mg/kg/12 horas, así como medidas de 
soporte hemodinámico y diuréticos. 

EVOLUCIÓN
Tras el tratamiento antiviral y el tratamiento he-
modinámico de soporte, el paciente presentó 
una evolución favorable con mejoría de las lesio-
nes a nivel cutáneo, con persistencia de costras y 
máculas hiperpigmentadas residuales, así como 
también una clara mejoría tanto clínica como ra-
diográfica de las lesiones a nivel pulmonar. 

COMENTARIO
El herpes zóster diseminado presenta1 una in-
cidencia aumenta con la edad, siendo más fre-
cuente en pacientes con inmunosupresión ce-
lular y excepcional en inmunocompetentes. 
Suelen comenzar como una HZ clásico para pos-
teriormente extenderse a dermatomas contiguos 
o diseminarse de forma generalizada, siendo el 
tiempo medio hasta la diseminación de 5 días, 
con un rango entre 1 y 12 días.

Figura 2.  Radiografía de tórax. Se observan infiltrados par-
cheados bilaterales en ambos pulmones.

Al igual que en el zóster clásico, sus complica-
ciones son más habituales en pacientes inmun-
comprometidos, siendo las más frecuentes las 
derivadas del dolor y la neuralgia postherpética 
(10-20%). Otras manifestaciones menos habitua-
les son la afectación del sistema nervioso cen-
tral o la diseminación visceral. El único reporte2 
en la literatura con afectación pulmonar corres-
ponde a un paciente VIH con diseminación más 
precoz que en nuestro caso, y un patrón radio-
lógico de neumonitis con infiltrado micronodu-
lar confluente difuso. En nuestro caso, destaca 
la diseminación tardía, postulando como posible 
causa un efecto insuficiente de la pauta previa 
de valaciclovir en el control de la replicación vi-
ral. Una. En un caso similar de reactivación cutá-
nea y afectación neurológica en un paciente con 
trasplante alogénico de médula ósea, se sugiere 
la necesidad de emplear fármacos con una ade-
cuada biodisponibilidad por vía oral en el trata-
miento del herpes zóster no complicado en pa-
cientes oncohematológicos y durante un tiempo 
superior3. 
Los pacientes con herpes zóster diseminado sue-
len requerir tratamiento intravenoso, presentan-
do una mortalidad variable entre el 5-15 % en pa-
cientes inmunocomprometidos no VIH y un 26% 
en pacientes VIH+, aumentando el riesgo ante un 
retraso del inicio del tratamiento1.
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ANAMNESIS
Varón de 21 años sin antecedentes personales 
de interés que consultó por erupción cutánea de 
varias horas de evolución. Las lesiones comenza-
ron en la cara asociando sensación de quemazón 
con progresión posterior cefalocaudal, en ese 
momento con afectación hasta tronco superior. 
No asoció fiebre, clínica faringoamigdalar ni otra 
sintomatología sistémica. Como dato de interés, 
en los días previos a la aparición de las lesiones 
estuvo en tratamiento con amoxicilina-clavuláni-
co e ibuprofeno por un absceso en la región ge-
nital. Refirió que la erupción le apareció a los 8 
días tras finalizar el tratamiento y, además, lo ha-
bía tomado en anteriores ocasiones sin presentar 
ninguna alteración. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En las constantes se halló una tensión de 147/89, 
una temperatura de 36,2 ºC y una saturación de 
oxígeno del 95%. 
A la exploración presentaba un eritema facial 
constituido por máculas eritematosas y alguna 
pápula, preservando libre solo la piel de los pár-
pados (Figura 1). No se apreció edema facial. A 
nivel de cuello y parte superior de tórax y espalda 
presentó máculas y pápulas eritematosas simila-
res que no confluían y no se relacionaban con 
las salidas foliculares. En palmas y plantas de los 
pies se intuían máculas algo eritematosas. 
A la palpación, se apreciaron adenopatías cervi-
cales unilaterales a nivel izquierdo. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitó una analítica con bioquímica y hemo-
grama en la que destacó una creatinina de 1.42 
(valores normales (VN) 0,6-1,3 mg/dL) y GPT/ALT 
159 U/L (VN 0-41), siendo el resto normal. En el he-

mograma se observó una leucocitosis de 11.700/
uL destacando un incremento de los linfocitos a 
5.900/uL (50,9%), con presenia de linfocitos atí-
picos, y de monocitos a 1.300 (10,90%). 

DIAGNÓSTICO
Con la historia clínica y los datos de las pruebas 
clínicas se planteó como principales diagnósti-
cos diferenciales un exantema farmacológico o 
vírico, el primero como primera opción ante la 
falta de cuadro prodrómico en el supuesto viral. 
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Figura 1.  A la exploración presentaba un eritema facial constitui-
do por máculas eritematosas y alguna pápula, preservando libre 
solo la piel de los párpados.
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Figura 2.  Progresión caudal del exantema macular con afectación de tronco y miembros superiores e inferiores.

Se realizó la puntuación de criterios clasificato-
rios del RegiSCAR para el síndrome de DRESS, 
siendo excluido. Se solicitó una serología por la 
distribución cefalocaudal de las lesiones, hallan-
do positividad para los antígenos de la cápside 
viral, VCA IgM e IgG. 
El diagnóstico definitivo fue de síndrome de mo-
nonucleosis infecciosa. 

TRATAMIENTO
Se explicó el carácter benigno y autorresolutivo 
de la infección. No se pautó analgesia ni antipi-
réticos ante la ausencia de fiebre y de otra sinto-
matología. Como recomendaciones indicó la evi-
tación de realización esfuerzos intensos durante 
el primer mes ante el riesgo complicaciones es-
plénicas.

EVOLUCIÓN
A la semana del inicio del exantema se observó 
una progresión caudal del exantema macular 
con afectación de tronco y miembros superiores 
e inferiores, con mejoría del exantema facial (Fi-
gura 2). No refirió haber presentado en los días 
posteriores fiebre ni otra sintomatología sistémi-
ca. 

COMENTARIO1-3

Llama la atención, sobre el caso, la clínica atípica de 
ausencia de fiebre y faringitis, que junto a la presen-
cia de adenopatías conformarían la tríada clínica ca-
racterística de mononucleosis infecciosa. De hecho, 
se ha estimado que la fiebre está presente en el 98% 
y la faringitis en el 85% de los casos. Esta fue la ra-
zón que llevó al planteamiento de una toxicodermia 



154

Dermatosis infecciosas

como primera sospecha, entre cuyas opciones era 
importante descartar que no se tratara de una re-
acción a fármacos con eosinofilia y síntomas sisté-
micos (DRESS), de ahí que se aplicaran los criterios 
clasificatorios de la European Registry of Severe Cu-
taneous Adverse Reactions (RegiSCAR) ya que hay 
casos descritos de aparición asociada a beta-lactá-
micos aunque no son los fármacos más frecuente-
mente asociados. Como conclusión, presentamos 
el caso de síndrome de mononucleosis infecciosa 
con presencia de exantema asociado a la toma de 
amoxicilina para un proceso distinto a la de una 
afectación faringoamigdalar. Recalcar la importan-
cia de realizar un buen diagnóstico diferencial prin-
cipalmente ante cuadros de presentación atípica.
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ANAMNESIS
Acude a nuestra consulta un varón de 45 años, 
de origen nigeriano, trabajador en la recolecta 
de fruta. Antecedentes de malaria hace más de 
10 años, no toma medicación habitualmente. Re-
fiere dolor e hinchazón en el pie izquierdo de 8 
años de evolución, con un seguimiento irregular 
y difícil en servicio de urgencias generales y con-
sultas externas de Dermatología. Recuerda haber 
sufrido una herida incisa profunda en dicho pie 
en su infancia.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observaba una hinchazón generalizada del 
pie izquierdo, con sensación dolorosa que se 
acentuaba con la deambulación. A nivel cutáneo 

se apreciaban numerosos orificios fistulosos, 
cerrados en el momento actual pero que según 
refería, en el pasado habían drenado un material 
purulento (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizaron múltiples pruebas de imagen. Median-
te ecografía se evidenciaron múltiples coleccio-
nes líquidas subcutáneas con trayectos fistulosos 
que terminan en la piel y que presentan continui-
dad con planos musculares. La RMN y el TAC sin 
contraste aportaron una severa afectación de las 
estructuras óseas del mediopié y retropié, con es-
clerosis ósea difusa y lesiones líticas en Importante 
edema y cambios inflamatorios en partes blandas 
del dorso del pie izquierdo. Por tanto, los hallazgos 
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Figura 1.  Imagen del pie izquierdo, en la que se aprecia el edema de partes blandas y los orificios fistulosos cerrados. 
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eran compatibles con una osteomielitis crónica. Se 
descartó afectación a otros niveles mediante un 
TAC con contraste tórax, abdomen y pelvis.
Se realizaron hasta 3 biopsias de piel y una de hue-
so calcáneo que mostraban una dermatitis granu-
lomatosa con células gigantes y abundantes he-
mosiderófagos (Figura 2). Tras 3 cultivos negativos 
se consiguió aislar Scedosporium apiospermum. 
Las tinciones PAS, Ziehl, Giemsa, Fite-Faraco, PCR 
TBC, cultivo bacteriano, fueron negativas.

DIAGNÓSTICO
Eumicetoma por Scedosporium apiospermum.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con voriconazol 200 mg 
cada 12 h. 

EVOLUCIÓN
En el momento actual se han cumplido 12 meses 
del inicio de la medicación. Clínicamente refiere 
cierta mejoría, aunque las pruebas de imagen si-
guen mostrando una osteomielitis fúngica intensa. 

COMENTARIO
El micetoma es una infección crónica supurativa gra-
nulomatosa, indolora, que se origina en tejido sub-
cutáneo por un mecanismo traumático y que tiende 

Figura 2.  Imagen de "biopsia punch" de piel (H&E) que reve-
ló una reacción granulomatosa con células gigantes multinu-
cleadas y abundantes hemosiderófagos.

a extenderse a fascia muscular y hueso. No suele 
diseminarse por vía linfática ni hematógena. Se dis-
tingue entre actinomicetoma cuando está causado 
por bacterias y eumicetoma cuando está causado 
por hongos. Es una enfermedad importada frecuen-
te en varones jóvenes de áreas rurales que aparece 
tras un periodo de incubación de incluso años.
Histológicamente se observan granos de 50-250 
micras inmersos en focos purulentos neutrofíli-
cos, rodeados de reacción inflamatoria crónica 
con linfocitos, macrófagos, células gigantes, e in-
cluso fibrosis en capas más externas. 
El cultivo de hongos es necesario, ya que el es-
tudio histopatológico es insuficiente y presentan 
múltiples resistencias a antifúngicos de uso habi-
tual (fluconazol, itraconazol, terbinafina, anfoteri-
cina B...), que deberemos de estudiar mediante el 
antifungigrama1.
En cuanto a la toma de muestra, para aumentar la 
sensibilidad de los cultivos, se recomienda enviar 
muestras de pus directamente aspirado, no en 
torundas de algodón. Es clave buscar los granos 
en abscesos y fístulas.
El tratamiento no está bien definido, tendencia 
actual es el empleo de voriconazol 200 mg cada 
12 h, durante más de 8 meses ± GM-CSF2,3. Se debe 
mantener hasta lograr ausencia de enfermedad 
en la clínica, pruebas de imagen y de microbio-
logía. Como último recurso queda la amputación 
del miembro, que deberemos valorar con cautela 
ya que es una infección no letal pero invalidante.
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ANAMNESIS
Varón de 45 años, ganadero y manipulador de 
maquinaria pesada, sin antecedentes de interés, 
derivado al servicio de dermatología por úlcera 
de evolución tórpida de tres meses de evolución 
en tercio medio de región pretibial izquierda. En 
tratamiento con betametasona, gentamicina y 
mupirocina tópicas sin respuesta, y doxiciclina 
oral. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observó una úlcera de 2,5 cm de diámetro y 
de base fibrinosa en región pretibial izquierda, in-
dolora, con bordes sobreelevados y ligeramente 
hiperqueratósicos, sin adenopatías inguinales ni 
linfangitis (Figura 1a). Se planteó un diagnóstico 
diferencial clínico de úlcera de probable etiolo-
gía infecciosa (tuberculosis y leishmaniasis), pio-
derma gangrenoso, dermatosis facticia o lesión 
tumoral ulcerada. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Biopsia cutánea, que fue inespecífica, desta-
cando un infiltrado de neutrófilos formando 
microabscesos en dermis, histiocitos y alguna 
célula gigante multinucleada. En la tinción de 
Ziehl-Neelsen se observó una imagen que podría 
corresponder a un bacilo ácido alcohol resisten-
te, por lo que se envió la pieza a centro de refe-
rencia para realizar PCR que confirmó el diagnós-
tico de tuberculosis cutánea. La radiografía tórax 
no mostraba hallazgos patológicos de interés y 
el Mantoux fue negativo, por lo que se clasificó 
como chancro tuberculoso.

DIAGNÓSTICO
Tuberculosis de inoculación primaria (chancro 
tuberculoso).

09
Úlcera de evolución tórpida: ¿Qué hemos 
de descartar?
Héctor Perandones González, Claudia Olmos Nieva, 
Paula Fernández Canga y Noemí Eiris Salvado

Figura 1.  a) Úlcera de bordes sobreelevados y base fibrinosa. 
b) Úlcera al mes del tratamiento. c) Curación completa con 
cicatriz atrófica a los 3 meses

c

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Isoniacida, pirazinamida, rifampicina y etambutol 
dos meses seguido de isoniacida y rifampicina 
otros cuatro meses. Al mes se observó curación 
de la úlcera y a los tres meses resolución comple-
ta con cicatriz atrófica (Figura 1b y 1c). 

a

b

c
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COMENTARIO
Además de la vía de inoculación de M. tubercu-
losis, hoy en día se incluyen parámetros como el 
estado de la inmunidad previa y la carga mico-
bacteriana para la clasificación de las tuberculo-
sis cutáneas, de forma análoga a la clasificación 
de la lepra. En el caso del chancro tuberculoso 
o tuberculosis cutánea primaria, esta se produce 
en pacientes sin contacto previo por inoculación 
directa. Su presentación clínica habitual es la de 
una úlcera tórpida, indolora, con tendencia a la 
cronicidad, aunque se han descrito casos de in-
volución lenta.

En la mayoría de las series internacionales la inci-
dencia de las formas cutáneas de la tuberculosis 
es inferior al 5%, incluyendo tanto formas prima-
rias como secundarias. En España es una Enfer-
medad de Declaración Obligatoria individual, 
aunque en su registro no se diferencian las for-
mas cutáneas. Es importante mantener una alta 
sospecha de tuberculosis cutánea en pacientes 
con lesiones de evolución tórpida o atípica. Un 
correcto diagnóstico permite realizar un trata-
miento antibiótico precoz y evitar otras mani-
festaciones tardías de la enfermedad o secuelas 
locales.
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ANAMNESIS
Mujer de 66 años con antecedente personal de 
dermatomiositis en seguimiento conjunto en el 
servicio de dermatología y medicina interna y 
bajo tratamiento inmunosupresor con micofeno-
lato de mofetilo 2 gramos día y prednisona 10mg 
día. En diciembre de 2018 refiere dolor y aumen-
to de tamaño de zona supralabial derecha, en ín-
tima relación con la narina. Refería tratamiento 
previo con mupirocina sin mejoría.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observa una mácula eritematosa ligeramente 
descamativa en la zona inferior del orificio nasal 
derecho. Con un depresor se observa una perfo-
ración anterior del tabique nasal.
No se observan otras lesiones dérmicas. En el mo-
mento de la exploración se encontraba asintomá-
tica de sus lesiones previas de dermatomiositis.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Ante la persistencia y dado el estado inmune de la 
paciente se procede a exploración con rinoscopio 
conjuntamente con el servicio de otorrinolaringo-
logía y se toma de una biopsia cutánea de 4mm de 
la región anterior de la perforación. En el estudio 
anatomopatológico se detecta un denso infiltra-
do linfoplasmocitario junto a histiocitos formando 
pequeños granulomas. En el interior de algunos 
histiocitos se detectaron estructuras redondea-
das compatibles con amastigotes de Leishmania. 
Por otra parte, se amplía el estudio con toma de 
muestra para PCR de Leishmania mediante reba-
nado de la zona ulcerada, que se remitió al Centro 
Nacional de Microbiología, siendo negativa. 
Se realizó analítica de sangre con hemograma y 
bioquímica completa en la que no se detectaron 
resultados patológicos y se realizó serología en la 

que se evidenciaron anticuerpos IgM e IgG posi-
tivos a Leishmania.

DIAGNÓSTICO
Partiendo de la sintomatología de la paciente, el 
resultado de la biopsia cutánea y la serología se 
llega al diagnóstico de leishmaniasis mucocutá-
nea con perforación del tabique nasal en pacien-
te inmunodeprimida.

TRATAMIENTO
Con el diagnóstico de leishmaniasis mucocutá-
nea se realizó tratamiento con anfotericina B lipo-
somal intravenosa 200 mg en 5 dosis semanales.

EVOLUCIÓN
No se ha visto progresión de la enfermedad bajo 
estudio endoscópico de las fosas nasales en la 
paciente tras el tratamiento. 

COMENTARIO
La perforación del tabique nasal puede obedecer 
a diferentes etiologías y el abordaje diagnóstico 
suele ser complejo y debe ser especialmente mi-
nucioso en pacientes inmunodeprimidos. En una 
gran proporción de los casos no se logra identifi-
car una causa clara. Actualmente en nuestro me-
dio la leishmaniasis como causa es excepcional. 
Es una enfermedad infecciosa parasitaria am-
pliamente distribuida y es endémica en algunas 
regiones de España, incluyendo Andalucía. La 
forma endémica es L. infantum. Este parásito es 
transmitido en nuestro medio por mosquitos del 
género Phlebotomus, con una forma clínica ha-
bitual en forma de pápulas y nódulos autolimita-
dos. Sin embargo, puede progresar a formas mu-
cosas, incluida la perforación de tabique nasal en 
pacientes con inmunosupresión farmacológica.

10
Perforación de tabique nasal en paciente 
inmunodeprimida
Ignacio Castaño Uhagón, Gustavo Garriga Martina, Pilar Luque Valera 
y Norberto López Navarro
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Figura 1.  Mácula eritematosa ligeramente descamativa en la 
zona inferior del orificio nasal derecho.
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ANAMNESIS
Un paciente de 25 años acudió al servicio de ur-
gencias para la valoración de unas úlceras geni-
tales de 15 días de evolución. No relataba ante-
cedentes médicos de interés y tampoco había 
introducido ninguna nueva medicación reciente-
mente. Reconoció haber practicado sexo vaginal 
con preservativo, y oral sin él unos cuatro días 
previo al inicio de las lesiones. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observaron múltiples lesiones ulceradas, bien 
definidas, de base carnosa, eritematosas, que no 
presentaban bordes mamelonados. Estaban lo-
calizadas en el glande (Figura 1a), y el cuerpo y 
corona del pene (Figura 1b). Tenían una aparien-
cia de auto inoculación “en beso”. El paciente 
puntualizó experimentar gran dolor a la palpa-
ción de las mismas. 

Adicionalmente, presentaba adenopatías bilate-
rales palpables, de características inflamatorias, 
y no dolorosas a la ídem. 
Por otro lado, el paciente no presentaba síntomas 
o signos sistémicos tales como fiebre, artralgias, 
artritis, conjuntivitis y hepatomegalia. 
Finalmente, no presentaba síntomas uretrales o 
anales. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una analítica con hemograma y bioquí-
mica, en los que no destacó alteración alguna. 
Se tomó muestra para la realización de serolo-
gías de hepatitis B y C, VIH y lúes. También se 
realizó un cultivo microbiológico de las úlceras y 
se tomó muestra para la realización de una PCR 
de gonococo, mycoplasma, ureaplasma, Haemo-
phylus ducreyi, Treponema pallidum, Chlamydia 
y virus herpes.

11
Complicación inusual de una faringitis bacteriana
Ignacio Torres Navarro, Juncal Roca Ginés, Javier Sánchez Arráez 
y Javier López-Davia

Figura 1.  Múltiples lesiones ulceradas, bien definidas, de base carnosa, eritematosas, que no presentaban bordes mamelonados. 
Localizadas en el glande (a), y el cuerpo y corona del pene (b). 

a b
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DIAGNÓSTICO
El diagnóstico, por tanto, fue de pioderma es-
treptocóccico, por S. Pyogenes. Y la fuente de 
contagio, por ende, habría sido la faringitis bac-
teriana antedicha. 

TRATAMIENTO
Se realizó tratamiento empírico en urgencias con 
250 mg de ceftrianoxa intramuscular y 1g de azi-
tromicina oral. 

EVOLUCIÓN
Se citó al paciente a la semana, momento en el que 
apareció con su compañera de alcoba, quien nos 
expuso que cuando se produjo el referido encuen-
tro sexual, padecía una faringitis. Amén de lo cual, 
pudimos comprobar en su historia clínica, que ha-
bía sido tratada de faringitis bacteriana por su mé-
dico de cabecera en aquella fecha. 
En los tres cultivos bacteriológicos tomados de 
las diferentes úlceras, se aisló Streptococcus pyo-
genes. Además, las muestras de PCR para los mi-
croorganismos genitales mencionados fueron con-
sistentemente negativas. Por último, las serologías 
referidas también arrojaron resultados negativos. 
Empero, y dado el tratamiento empírico realiza-
do, las lesiones se fueron resolviendo progresiva-
mente, dejando cierta cicatriz residual.

COMENTARIO
La infección herpética y la sífilis son las causas 
más comunes de úlceras genitales. Entre otras 
entidades causales de este cuadro, encontramos 
el chancroide, el linfogranuloma venéreo, el gra-
nuloma inguinal y las infecciones bacterianas1. 
Las infecciones estreptocócicas pueden pre-
sentarse clínicamente como una lesión similar al 

chancroide en áreas genitales, tal como ocurrió 
con nuestro paciente. 
El S. Pyogenes es la causa más frecuente de fa-
ringitis bacteriana, no obstante, por otro lado, 
no está ampliamente reconocido como una en-
fermedad de transmisión sexual, pero, existen 
publicaciones y datos concluyentes que indican 
que puede producir úlceras genitales, especial-
mente tras tener del sexo oral2-4. La inoculación 
bacteriana, se produce como resultado de trau-
mas menores, picaduras de insectos o abrasio-
nes, que en este caso se pudieren haber produci-
do durante el transcurso de la aludida felación2,3.
Sugerimos que el pioderma estreptocócico es 
un diagnóstico a considerara en un paciente con 
úlceras genitales, especialmente, tras haber des-
cartado otros microorganismos más comunes, y 
especialmente el contexto de un paciente con 
antecedentes de sexo oral sin protección.
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Escara necrótica con halo eritematoso y fiebre en 
un paciente con hepatopatía alcohólica
Ignasi Marti-Marti, Xavier Bosch-Amate, Daniel Morgado-Carrasco 
y Priscila Giavedoni

Figura 1.  Escara necrótica de 2 cm de diámetro con halo erite-
matoso en pierna derecha.

Figura 2.  Úlcera de 1 cm de diámetro con exudado purulento 
en mejilla izquierda.

ANAMNESIS
Varón de 48 años con antecedentes de hepato-
patía alcohólica en fase no cirrótica y hábito enó-
lico de 10 Unidades de Bebida Estándar (UBE). 
Sin alergias medicamentosas ni medicación ha-
bitual. Acudió a urgencias por presentar fiebre 
intermitente de hasta 38,5ºC de 48 horas de evo-
lución y aparición de dos lesiones cutáneas en 
mejilla izquierda y pierna derecha. Las lesiones 
se iniciaron como pústulas aumentando de tama-
ño en las siguientes horas. Autóctono, no había 
realizado viajes recientes, ni refería relaciones se-
xuales de riesgo.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se encontraba hemodinámicamente estable y 
febril (38ºC). Presentaba una escara necrótica 
de 2 cm con un halo eritematoso perilesional de 
10 cm en la pierna derecha (Figura 1) y una úlcera 
de 1 cm con exudado purulento en la mejilla iz-
quierda (Figura 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
La analítica sanguínea mostró: PCR 16 mg/dL, leu-
cocitos 13.100/mm3, AST/ALT 1632/592 U/L, FA/
GGT 93/273 U/L, biilirrubina total 2 mg/dL, tiempo 
de protombina 70%, Creatinina 1.33 mg/dL.
Se realizó una biopsia del margen externo de la 
escara de la pierna derecha y se remitió el material 
a anatomía patológica y a microbiología. La his-
tología mostró un denso infiltrado de predominio 
neutrofílico en dermis profunda y panículo adipo-
so junto con exocitosis neutrofílica en la epider-
mis alcanzando el estrato córneo. Además de un 
infiltrado perivascular moderado en dermis super-
ficial constituido por linfocitos, células plasmáti-
cas y polimorfonucleares. Las tinciones de PAS y 
BK resultaron negativas. Esta histología fue com-
patible con dermatitis neutrofílica abscesificante 
secundaria a proceso infeccioso.  En el cultivo mi-
crobiológico se aislaron colonias de Streptococ-
cus pyogenes y Staphilococcus aureus multisensi-
bles. Los hemocultivos fueron negativos.
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DIAGNÓSTICO
Dados los hallazgos clínicos, histológicos y mi-
crobiológicos se llegó al diagnóstico de ectima 
por Streptococcus pyogenes y Staphilococcus 
aureus.

TRATAMIENTO
Se realizó cobertura antibiótica empírica con pi-
peracilina-tazobactam y clindamicina, dado que 
no podía descartarse que el cuadro fuera causa-
do por Pseudomona aeruginosa. Con los resulta-
dos del cutivo y del antibiograma se indicó una 
terapia dirigida con cloxacilina y linezolid duran-
te una semana. 

EVOLUCIÓN
La fiebre persistió durante las primeras 72 horas 
a pesar de haber iniciado tratamiento, por lo que 
se realizó una ecografía cutánea de la pierna para 
descartar colecciones en tejidos blandos y/o fas-
citis. Se encontró engrosamiento hiperecoico y 
aumento de la vascularización en dermis y grasa 
subcutánea adyacente a la lesión sugiriendo ce-
lulitis. No se presenciaron colecciones ni afecta-
ción de fascias o musculatura. 
Al tercer día de tratamiento el paciente quedó 
afebril, se normalizaron los reactantes de fase 
aguda y el recuento de leucocitos (5.800/mm3). 
Al alta la lesión facial había cicatrizado por com-
pleto, mientras que la lesión de la pierna derecha 
había disminuido de tamaño observándose pe-
queña lesión ulcerada residual.

COMENTARIO 
El ectima es una dermatosis infecciosa causado 
en su mayoría de casos por Streptococcus pyo-
genes y Staphilococcus aureus. La lesión suele 
iniciarse como una pústula que evoluciona a una 
úlcera con halo eritematoso de evolución tórpida. 
El ectima comienza tras un pequeño traumatis-
mo o picadura de insecto o cualquier lesión que 
favorezca la autoinoculación. El cuadro es más 
frecuente en pacientes con mala higiene, alco-
hólicos crónicos, desnutridos o inmunosuprimi-
dos siendo la localización más habitual las pier-
nas. El microrganimos responsable suele ser el S. 
pyogenes al que después se le agrega S.aureus 
y otras bacterias. El diagnóstico diferencial debe 
realizarse con dermatosis no infecciosas como el 
pioderma gangrenoso y con otras dermatosis in-
fecciosas como la leishmaniasis cutánea o el ec-
tima gangrenoso. Este último se da en pacientes 
muy inmunocomprometidos y es debido a inva-
sión por P. aeruginosa que causa la oclusión de 
los vasos sanguíneos y necrosis cutánea secun-
daria. Clínicamente puede ser indistinguible del 
ectima, por lo que hay que iniciar antibioterapia 
empírica que incluya P. aeruginosa hasta tener el 
diagnóstico definitivo. El ectima suele responder 
bien a antibióticos convencionales y curas tópi-
cas, aunque es frecuente que cure dejando una 
cicatriz residual. 
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13
Manchas eritematovioláceas en paciente 
colombiano con infección por VIH
Irene Navarro Navarro, Cristina Collantes Rodríguez, Isabel Villegas Romer 
y Mario Linares Barrios

Figura 1.  Composición de fotos clínicas. a) Mancha eritemato-
violácea en paladar blando b) Manchas eritematoedematosas 
con bordes sobreelevados en planta de pie izquierdo. c) Mácu-
las violáceas en borde externo de pie derecho. 

ANAMNESIS
Un varón de 52 años residente en Colombia con 
diagnóstico reciente de infección por virus de in-
munodeficiencia humana (VIH) acudió a nuestra 
unidad por lesiones asintomáticas a nivel de pa-
ladar, plantas de pies y glande de tres meses de 
evolución. No presentaba otros antecedentes de 
interés. En sus antecedentes personales no desta-
caron otras enfermedades relevantes. En la anam-
nesis por aparatos y sistemas no destacó ninguna 
otra sintomatología ni relación con agente causal.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se apreciaron manchas irregulares eritemato-violá-
ceas de 3 cm de tamaño máximo, algunas de bordes 
sobreelevados afectando a paladar blando, planta y 
borde lateral de ambos pies y glande (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Analíticamente presentó una cifra de linfocitos T 
CD 4+ de 18 y carga viral de 20400 copias. El es-
tudio dermatopatológico mostró espacios vascu-
lares irregulares en dermis superficial y profunda 
protruidos por los vasos sanguíneos preexisten-
tes, lo que se conoce como “signo del promon-
torio”. Estos espacios vasculares estaban revesti-
dos por una capa de células cuyos núcleos hacían 
prominencia hacia las luces vasculares y presen-
taron inmunorreactividad frente a CD34 y her-
pesvirus humano 8 (HHV8). Entre estos espacios 
vasculares se identificaron pequeñas estructuras 
basofílicas redondas intra y extracitoplasmáticas 
con positividad para Giemsa (Figura 2). La pre-
sencia de Leishmania donovani fue confirmada 
mediante PCR. Se descartó afectación visceral 
mediante biopsia de médula ósea y pruebas de 
imagen. Las lesiones cutáneas respondieron ade-
cuadamente a terapia antirretroviral. 

a
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Figura 2.  Composición de fotos histológicas. a) “Signo del promontorio”: espacios vasculares irregulares protruidos por los vasos 
sanguíneos preexistentes. Entre los espacios vasculares se observan pequeñas estructuras basofílicas correspondientes a amas-
tigotes de L. donovani. b) Espacios vasculares irregulares en dermis superficial y profunda. c) Tinción inmunohistoquímica con 
positividad para HHV8. d) Pequeñas estructuras basofílicas redondas intra y extracitoplasmáticas con positividad para Giemsa 
correspondientes a amastigotes de L. donovani. 

DIAGNÓSTICO
El diagnóstico fue de Sarcoma de Kaposi (SK) y 
leishmaniasis cutánea incidental asociada. 

TRATAMIENTO
Se realizó tratamiento con terapia antirretroviral. 
Las lesiones cutáneas respondieron adecuada-
mente a terapia antirretroviral. 

EVOLUCIÓN
Las lesiones cutáneas remitieron tras varios me-
ses de tratamiento antirretroviral. 

COMENTARIO 
El SK es un tumor vascular de bajo grado asociado 
a la infección por HHV8 con predominancia muco-
cutánea. En relación al VIH, el SK suele presentarse 
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con recuentos de linfocitos T CD4+ ≤ 500 y se con-
sidera un evento de categoría C. En relación al SK, 
las lesiones cutáneas en la coinfección de leishma-
niasis y VIH pueden ser indicativas de colonización 
y no de enfermedad cutánea activ. Las personas 
inmunodeprimidas de áreas endémicas pueden 
estar colonizadas por Leishmania. En estos pacien-
tes, los amastigotes no pueden ser erradicados por 
la inmunidad celular y constituyen un hallazgo in-
cidental en biopsias de SK sin requerir tratamien-
to específico. La coexistencia de SK y leishmania 
incidental es excepcional, habiéndose descrito 
solo dos casos en pacientes inmunodeprimidos en 
áreas endémicas.
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Figura 2.  Visualización del parásito Sarcoptes scabiei en la 
epidermis.

ANAMNESIS
Varón de 37 años con antecedentes de diabe-
tes mellitus tipo I e infección por el virus de la 
inmunodeficiencia humana (VIH) en tratamiento 
antirretroviral, que refiere lesiones cutáneas pru-
riginosas de reciente aparición en el tronco y las 
extremidades inferiores, sin fiebre ni otra sinto-
matología general asociada. Niega introducción 
de fármacos nuevos, contacto con el campo o 
viajes al extranjero. Su pareja se encuentra asin-
tomática.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observan pápulas eritematosas con escara 
necrótica en superficie en escaso número en ab-
domen y muslos (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicita serología de lúes para descartar sí-
filis maligna y se realiza biopsia cutánea con el 
diagnóstico diferencial de pitiriasis liquenoide 
(PLEVA), papulosis linfomatoide, linfoma cu-
táneo, dermatosis perforante o una infección 
necrotizante, entre otros procesos papulo-ne-
cróticos. La serología de lúes es negativa y la 
biopsia se informa de vasculitis linfocitaria, 
por lo que, ante la falta de correlación clíni-
co-patológica, se realiza una segunda biopsia 
cutánea.

DIAGNÓSTICO
Previamente a la recepción del resultado, el pa-
ciente acude acompañado de su madre que 
presenta lesiones cutáneas e intenso prurito de 
predominio nocturno. La biopsia confirma el 
diagnóstico de escabiosis al apreciarse Sarcop-
tes scabiei en la capa córnea de la epidermis (Fi-
gura 2).

Figura 1.  Detalle de las lesiones papulonecróticas a nivel de 
las extremidades inferiores.
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TRATAMIENTO
Se decide tratamiento con permetrina al 5% al pa-
ciente y sus convivientes, observándose la remi-
sión completa de las lesiones tras el tratamiento.

EVOLUCIÓN
Varios meses después el paciente permanece 
asintomático, no así su madre, que ha desarrolla-
do un prurigo postescabiótico.

COMENTARIO 
La escabiosis es una infestación de la piel por el 
ácaro Sarcoptes scabiei que produce una erup-
ción cutánea e intenso prurito de predominio 
nocturno. Se estima una prevalencia de entre el 
0,2 y el 71%, con más de 100 millones de perso-
nas afectadas a nivel mundial1. Clínicamente, las 
lesiones primarias y patognomónicas son el sur-
co y la pápula acarina, pero también pueden apa-
recer lesiones relacionadas con la sensibilización 
alérgica como los nódulos escabióticos, lesiones 
urticariformes o placas eccematosas. En oca-
siones se desarrollan formas costrosas, como la 
sarna noruega2, y formas atípicas, especialmente 
en la infancia y en pacientes inmunodeprimidos, 
que pueden llevar a errores diagnósticos. Dentro 
de estas formas de presentación atípicas se han 
descrito manifestaciones que pueden simular 
diversas entidades como psoriasis, eczema, der-
matitis seborreica, liquen plano, linfoma cutáneo, 
incluso formas ampollosas similares a un penfi-

goide ampolloso3 y otras formas simuladoras de 
condiciones como la mastocitosis4, la histiocito-
sis5 o la dermatomiositis6, entre otras. Se presen-
ta una forma atípica de escabiosis en un paciente 
VIH, de aspecto papulo-necrótico, que podría si-
mular lesiones cutáneas tipo papulosis linfoma-
toide, PLEVA, linfoma, enfermedad perforante o 
infección necrotizante, lo que puede dificultar su 
diagnóstico. 
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Figura 1.  En pliegue anterocubital derecho mácula ovalada de 
gran tamaño, eritematosa y de bordes descamativos.

ANAMNESIS
Mujer de 33 años que acude a urgencias por 
lesión en antebrazo derecho pruriginosa de 4 
meses de evolución que apareció cuando llegó 
a España procedente de Gambia. Lo ha tratado 
durante varias semanas con corticoides tópicos 
sin mejoría. Niega contacto con animales tanto 
en su país como aquí. No convivientes afectos. 
No fiebre ni otra clínica sistémica. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A nivel de pliegue anterocubital derecho presen-
ta mácula eritematosa, de bordes descamativos 
y morfología ovalada, con centro más atrófico y 
de unos 7 cm de diámetro máximo (Figura 1).
Llama la atención que a nivel facial presenta eri-
tema tenue, junto con áreas de hiperpigmenta-
ción, y descamación fina superficial desde la lí-
nea de implantación del cuero cabelludo hasta 
el cuello. Sus límites se encuentran mal definidos 
(Figura 2). La paciente presenta estas lesiones a 
nivel facial desde hace más de un año, sin haber 
consultado nunca antes por ellas, ni haberse apli-
cado ningún tratamiento en la zona. No se obje-
tivan lesiones cutáneas en otras localizaciones, 
ni alteraciones ungueales ni en cuero cabelludo. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Ante la sospecha de dermatofitosis corporal y 
facial se realizo toma de muestra mediante ras-
pado tanto de la lesión facial como del brazo 
derecho. El estudio mediante visión directa en 
hidróxido de potasio (KOH) fue negativo, pero el 
cultivo en medio de Sabouraud fue positivo para 
Trichophyton tonsurans en ambas localizaciones. 

DIAGNÓSTICO
Tiña facial y corporal por Trichophyton tonsurans.
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TRATAMIENTO
Se pautó tratamiento tópico sertaconazol y sis-
témico con terbinafina 250 mg durante 4 se
manas.

EVOLUCIÓN
A las 4 semanas se reevaluó a la paciente con re-
solución de la sintomatología.

COMENTARIO 
La tiña facial o tinea faciei es una infección por 
dermatofitos poco frecuente, que se define por 
la afectación de la piel glabra de la cara, y que 
por tanto excluye las áreas del bigote y la barba 
del hombre adulto1,2. En la literatura los agentes 
etiológicos más frecuentemente descritos son 
Trichophyton rubrum y Trichophyton mentagro-
phytes3,4. Trichophyton tonsurans, responsable 
de nuestro caso, es un dermatofito antropofíli-
co que pese a ser prácticamente erradicado en 
Europa durante el siglo XX, está sufriendo un re-
punte en zona urbanas con mucha inmigración, 
especialmente desde África5. 

Figura 2.  Eritema y descamación facial difusa, con áreas de 
hiperpigmentación.

La presentación clínica suele ser atípica, cursando 
con eritema, descamación difusa, pápulas y pústu-
las difusas, hiperpigmentación, o zonas edemato-
sas2. Esto lleva a su confusión con otras entidades2,6 
como lupus eritematoso, erupción polimorfa lumí-
nica, rosácea, dermatitis seborreica o atópica. Así 
en la mayoría de los casos se produce un tratamien-
to inicial erróneo con corticoesteroides o inhibido-
res de la calcineurina tópicos, que provoca que las 
lesiones sigan extendiéndose y pierdan sus carac-
terísticas originales. Todo esto complica el diagnós-
tico, lo que explica el amplio periodo entre el inicio 
de los síntomas clínicos y el diagnóstico correcto, 
cuya media en la literatura es de entre 6 meses y 
2 años3,7. La mayor parte de los casos pueden ser 
tratados mediante antifúngicos tópicos, excepto si 
la zona afectada es extensa, involucra zonas pilo-
sas o si existe afectación de otras zonas cutáneas 
o ungueales2,6, en cuyo caso requerirán tratamien-
to sistémico. Recalcar la importancia de una ex-
ploración física minuciosa en nuestros pacientes, 
ya que muchas veces podemos encontrar claves 
diagnósticas u otras patologías importantes, a las 
que los pacientes no han dado importancia.
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Figura 1.  Placa desnudada con exposición de fascia muscular tras desbordamiento quirúrgico que abarca desde región lumbar 
hasta cervical con afectación de cara posterior de brazo derecho.

ANAMNESIS
Paciente de origen peruano, varón de 36 años, sin 
antecedentes médicos de interés, procedente de 
Cuzco, que presentaba lesiones cutáneas de un 
mes y medio de evolución que habían progresado 
a partir de una herida de arma blanca que la madre 
del paciente había curado con emplastos vegeta-
les, una vez hospitalizado y ante la sospecha de una 
infección de origen bacteriano se comenzó trata-
miento antibiótico y desbridamiento quirúrgico 

de las lesiones sin mejoría. Por este motivo tras 90 
días de ingreso se decidió realizar un nuevo cultivo 
en el que se obtuvo crecimiento de Acinetobacter 
resistente a colistina ajustándose la antibioterapia, 
y además se tomó una biopsia de piel para estudio 
histológico. Dada la mala respuesta a antibioterapia 
se decidió realizar injerto de piel de la zona afecta, 
el cual no prendió por lo que desde su hospital de-
cidieron remitir las muestras histológicas acompa-
ñadas de imágenes clínicas a nuestro servicio.
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Figura 2.  Paniculitis lobulillar con infiltrado polimorfonuclear donde se aprecia la presencia de adipocitos anulados con citoplas-
ma de tinte basófilo “adipocitos fantasma”, a mayor aumento se aprecia una hifa no septada dispuesta en ángulo recto.

EXPLORACIÓN FÍSICA
El paciente presentaba grandes áreas de necrosis 
cutánea que dejaban al descubierto áreas de fas-
cia muscular a nivel de la mitad superior de la es-
palda, el hemitórax derecho y la cara posterior de 
la mitad proximal del brazo ipsilateral (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la muestra histológica enviada se apreciaban 
grupos de adipocitos necróticos carentes de 
núcleo y con un amplio citoplasma basófilo que 
recordaban a los adipocitos “fantasma” de la pa-
niculitis pancreática, además se podían apreciar 
grandes hifas no septadas que se disponían for-
mando ángulos rectos (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Ante estos hallazgos histológicos se estableció el 
diagnóstico de mucormicosis cutánea, comuni-
cándolo al hospital de origen.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con anfotericina i.v.

EVOLUCIÓN
El paciente acabó falleciendo.

COMENTARIO 1-3

La mucormicosis es una infección causada por 
hongos de la familia Mucoraceae, y dentro de ésta 
por los géneros Rhizopus, Lichtheimia, Mucor y 
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Rhizomucor, se producen más frecuente en pacien-
tes con factores de riesgo tales como inmunodefi-
ciencia, diabetes mellitus o antecedentes de trau-
matismos vegetales o con material contaminado. 
Clínicamente se distinguen diferentes variantes 
que son de más a menos frecuentes las formas ri-
nocerebral, pulmonar, GI, cutánea y diseminada.
La mucormicosis cutánea se subdivide en prima-
ria o secundaria en función de si el hongo llega a 
la piel desde el exterior a través de una herida o 
traumatismo vegetal o si lo hace por vía hemató-
gena respectivamente. Las manifestaciones clíni-
cas de esta variante son variadas, siendo algunas 
de ellas lesiones papulosas, papulonódulos ne-
cróticos, ampollas hemorrágicas, úlceras necró-
ticas, nódulos cutáneos o celulitis.
A nivel histológico también podemos encontrar 
diferentes patrones entre los que se encuentran 
un infiltrado inflamatorio de patrón difuso predo-
minantemente polimorfonuclear, paniculitis lobu-
lillar en la que encontramos adipocitos necróticos 
llenos de cristales aciculares eosinófilos refractes 
con luz polarizada y rodeados por un infiltrado po-
limorfonuclear, por último hay casos en los que se 
aprecia una paniculitis lobulillar con numerosos 
adipocitos necróticos anucleados y de citoplas-
ma basófilo que se conocen como “adipocitos 
fantasma”, estos dos últimos patrones histológi-
cos pueden verse combinados en ocasiones. En 
todos ellos es importante detectar la presencia 
de hifas no septadas dispuestas en ángulo recto 
para llegar a un diagnóstico exacto.
Cabe destacar que la presencia de adipocitos 
fantasma se asocia clásicamente con la panicu-
litis pancreática, no obstante, este patrón puede 
ser encontrado en algunos casos de paniculítis 

producidas por hongos capaces de producir lipa-
sa, como es el caso de la familia Mucoraceae. En 
nuestro caso en particular la historia clínica del 
paciente, los hallazgos histológicos y la identifi-
cación del hongo en las muestras de tejido fue-
ron clave a la hora de establecer el diagnóstico 
definitivo.
Por último, destacar que en el manejo es indis-
pensable un diagnóstico temprano para el cual 
nos debemos de valer de una buena anamnesis 
y de pruebas complementarias como estudio di-
recto con KOH, biopsia cutánea, cultivo de hon-
gos o PCR. Una vez realizado el diagnóstico el tra-
tamiento de elección consiste en desbridamiento 
quirúrgico más Anfotericina B liposomal (5-7 mg/
kg/día) o Anfotericina B (0,75-1.00 mg/kg/día). 

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Requena L, Sitthinamsuwan P, Santonja C, Fer-

nández-Figueras MT, Rodríguez-Peralto JL, Ar-
genyi Z, Torrelo A, et al. Cutaneous and mucosal 
mucormycosis mimicking pancreatic panniculi-
tis and gouty panniculitis. J Am Acad Dermatol. 
2012;66(6):975-84.

2.	 Frikha F, Miled N, Bacha AB, Mejdoub H, Gargou-
ri Y. Structural homologies, importance for ca-
talysis and lipid binding of the N-terminal pep-
tide of a fungal and a pancreatic lipase. Protein 
Pept Lett. 2010;17(2):254-9

3.	 Rodríguez-Lobato E, Ramírez-Hobak L, Aqui-
no-Matus JE, Ramírez-Hinojosa JP, Loza-
no-Fernández VH, Xicohtencatl-Cortes J, Her-
nández-Castro R, et al. Primary Cutaneous 
Mucormycosis Caused by Rhizopus oryzae: A 
Case Report and Review of Literature. Mycopa-
thologia. 2017;182(3-4):387-92.



Dermatosis infecciosas

17 
Nódulos ancendentes en el 
miembro superior 
José Manuel Rueda Carnero
Daniel Nieto Rodríguez
Clara Chiloeches Fernández
Pedro Herranz Pinto



192

17
Nódulos ancendentes en el miembro superior
Jose Manuel Rueda Carnero, Daniel Nieto Rodríguez, 
Clara Chiloeches Fernández y Pedro Herranz Pinto

Figura 2.  Nódulos subcutáneos en brazo derecho.Figura 1.  Nódulos eritematoviláceos en dorso de mano y an-
tebrazo derechos.

ANAMNESIS
Varón de 36 años, con antecedentes personales 
de hipertensión arterial, que acude a consulta 
por lesiones cutáneas de un mes y medio de evo-
lución en dorso de mano y antebrazo derechos, 
con posterior aparición de nuevas lesiones en el 
brazo homolateral. Las lesiones habían ido au-
mentando de tamaño a lo largo de las semanas. 
No había presentado fiebre ni otra sintomatolo-
gía. Al preguntarle sobre sus aficiones reconocía 
ser poseedor de tres acuarios de agua dulce.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Nódulos eritematovioláceos infiltrados de locali-
zación en dorso de mano y antebrazo derechos 
(Figura 1), así como nódulos subcutáneos palpa-
bles de menor tamaño en cara interna del brazo 
derecho (Figura 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó la extracción de analítica de sangre con 
resultado normal, serologías para sífilis, VIH, VHB 
y VHC con resultados negativos, así como una ra-
diografía de tórax que no mostró alteraciones.
Se tomó así mismo una biopsia cutánea de uno 
de los nódulos del dorso del antebrazo para estu-
dio histológico y cultivo.
Los cultivos tanto de bacterias convencionales y 
hongos como de micobacterias resultaron negati-
vos. Sin embargo, la biopsia cutánea mostraba en 
el espesor de la dermis la presencia de granulo-
mas, algunos con neutrófilos centrales, rodeados 
de linfocitos, que sugerían una dermatitis granu-
lomatosa compatible con micobacteriosis atípica.

DIAGNÓSTICO
Micobacteriosis atípica.
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TRATAMIENTO
Se instauró tratamiento con claritromicina 500 mg 
cada 12 horas y rifampicina 300 mg cada 12 horas.

EVOLUCIÓN
Al cabo de pocas semanas el paciente experi-
mentó una llamativa resolución de las lesiones, 
con práctica resolución de las mismas a los dos 
meses de tratamiento.

COMENTARIO 
Las infecciones cutáneas por micobacterias atí-
picas están causadas por micobacterias diferen-
tes de M. tuberculosis y M. leprae. Su incidencia 
ha aumentado progresivamente. Ocurren espe-
cialmente en pacientes inmunodeprimidos, entre 
ellos los pacientes portadores de VIH o aquellos 
que toman fármacos innunosupresores1,2. Solo el 
10% de los casos se presenta como infecciones 
cutáneas, la mayoría en relación con intervencio-
nes quirúrgicas o procedimientos estéticos, lo que 
también ha aumentado la incidencia en pacientes 
inmunocompetentes3, como es el caso de nuestro 
paciente.
Las manifestaciones clínicas pueden ser localiza-
das o diseminadas, con o sin afectación interna. 
El grupo de infecciones linfocutáneas (o esporo-

tricoides) acuagénicas se encuentra entre aque-
llas localizadas sin afectación interna.
El diagnóstico se basa en la anamnesis, los hallaz-
gos clínicos e histopatológicos y el cultivo micro-
biológico. En aproximadamente la mitad de los ca-
sos no se consigue aislar el patógeno en el cultivo.
El tratamiento habitualmente se realiza con anti-
bióticos activos frente a micobacterias como la 
rifampicina, la isoniazida, el etambutol, la pirido-
xina o la claritromicina.
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Figura 1.  Pápula-placas eritematosas hiperqueratósicas en 
zona parietal, junto con alopecia difusa.

ANAMNESIS
Mujer de 68 años remitida para estudio de lesio-
nes en cuero cabelludo de dos años de evolu-
ción, orientadas en otro centro de lupus discoide.
Había sido tratada con propionato de clobetasol 
0,05%, fluticasona propionato 0,05% y pimecro-
limus 1% con escasa respuesta. La paciente re-
fería que las lesiones se iniciaban como pápulas 
eritematosas con posterior formación de costras 
y alopecia residual. Explicaba haber presentado 
lesiones faciales resueltas con tratamiento. Ne-
gaba antecedentes de aftas orales, dolores ar-
ticulares o clínica sistémica, así como contacto 
con animales. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Destacaba la presencia en zona parietal de placas 
de alopecia difusa de fondo eritematoso, con hi-
perqueratosis folicular, y gruesa escamo-costra en 
firmemente adherida en su superficie (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó biopsia cutánea del cuero cabelludo 
que mostró cambios de alopecia cicatricial con 
escasos signos de actividad. La tinción PAS puso 
en evidencia la presencia de mucina perifolicu-
lar puntual. Se repitió la biopsia para realizar IFD, 
dónde se observó la presencia de estructuras re-
dondas de aspecto levaduriforme con formación 
de pseudohifas dentro del tallo piloso (Figura 2). 
La inmunofluorescencia directa fue negativa.

DIAGNÓSTICO
Tiña capitis. 

TRATAMIENTO
Ante el diagnóstico de tiña capitis, se inició tra-
tamiento con terbinafina 250 mg/d durante 4 se-
manas con respuesta casi completa, por lo que 
recibió tratamiento con intraconazol 200 mg/d 
por 2 semanas. 

Figura 2.  Tinción PAS (400x) en la que se observan estruc-
turas redondas de aspecto levaduriforme con formación de 
pseudohifas dentro del tallo piloso.
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EVOLUCIÓN
Se interrogó de nuevo la paciente temporalmen-
te por el contacto con animales. Refirió entonces 
que había tenido un conejo 3 años atrás, pero 
que a los pocos meses falleció.

COMENTARIO 
La tiña capitis es una dermatofitosis frecuente en 
la edad pediátrica, pero inusual en adultos. En 
estudios epidemiológicos realizados en el sur de 
España, el 11,4% de las tiñas capitis ocurrían en 
adultos, especialmente mujeres postmenopáusi-
cas inmunocompetentes (como es nuestro caso). 
Su etiología más frecuente eran especies de Tri-
chophyton, en contraste con la edad pediátrica 

dónde el agente más frecuente son Microsporum. 
Dado que en nuestro caso se trataba de una tiña 
capitis endotrix, la etiología más probable sería 
un Trichophyton. En el diagnóstico diferencial de 
esta entidad, se deben incluir la dermatitis sebo-
rreica, el liquen plano pilar y el lupus discoide. 
El tratamiento de elección irá determinado por 
la especie causante. Aunque no se encuentra 
comercialmente disponible, la griseofulvina es 
el tratamiento de elección en los casos de espe-
cies Microsporum (tiñas ectotrix). En el caso de 
Tricophyton, puede emplearse tambien terbinafi-
na o itraconazol. Se recomienda, además, el uso 
de tratamiento antifúngico tópico adyuvante y la 
prevención con este mismo en convivientes. 
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Figura 1.  a) La imagen corresponde a la lesión inicial, úlcera de 2 cm de diámetro con costra superficial. b) Se observa úlcera 
cribiforme de 4x3,7cm con centro más ulcerado y profundo localizada en región aquílea derecha. 

a b

ANAMNESIS
Varón de 40 años con antecedente de enferme-
dad de Crohn en tratamiento desde hace 4 años 
con infliximab cada 4 semanas y azatioprina 
50mg diarios que presenta desde hace 2 meses 
lesión ulcerada en región aquílea (Figura 1a). La 
lesión había sido previamente biopsiada e infor-
mada como inflamación crónica inespecífica de 
tipo liquenoide con diagnóstico clinicopatológi-
co de pioderma gangrenoso, siendo tratado se-
cuencialmente mediante corticoesteroides tópi-
cos, sistémicos e intralesionales y ciclosporina. 
Se deriva a nuestra consulta tras empeoramiento 
franco de la úlcera (Figura 1b). En este punto, se 
solicitó analítica general con serologías, biopsia 
cutánea, junto a cultivo de bacterias, hongos, mi-
cobacterias, mantoux, PCR para leishmania, PCR 
para micobacterias y radiografía de tórax. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observa úlcera cribiforme de 4x3,7cm de diá-
metro con centro ulcerado y profundo y eritema 

violáceo perilesional localizada en región aquílea 
derecha. En la exploración dermatoscópica se 
observan vasos formando pequeños ovillos en 
ocasiones arracimados.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Analítica: 
•	 �Hematimetría: leucocitos 10.228, hemoglobina 

15.4, plaquetas 293000, VSG 6.
•	 �Bioquímica: creatinina 1,4 FG 57ml/min, ALT 41, 

AST 51, GGT 85, glucosa 93, sodio normal, po-
tasio normal, cloro normal, bilirrubina normal, 
GGT normal, fosfatasa alcalina normal.

•	 �Serología VHB y VHC negativa (inmunizado). 
Serología IgG e IgM para Brucella, Chlamydia, 
Coxiella, Legionella, Mycoplasma, Yersinia, 
Adenovirus CMV, VHS1, varicela negativas. Se-
rología sífilis negativa.

Informe anatomopatológico: moderada hiperque-
ratosis, con áreas de paraqueratosis. Moderada pa-
pilomatosis e hiperplasia pseudoepiteliomatosa con 
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Figura 2.  a) Se evidencian células de citoplasma eosinófilo abundante y núcleo con rasgos atípicos que presentan nucléolo 
visible, la lesión penetra en la dermis a modo de lengüetas de epitelio escamoso. b) Tinción inmunohistoquímica, que resalta las 
células marcadas de color marrón, esta imagen pone de manifiesto el aspecto infiltrativo de la lesión.

a b

perlas córneas y ulceración, con epidermis adel-
gazada, edema, dermatitis de interfase, exocitosis 
moderada, queratinocitos apoptóticos, además se 
observa hiperplasia de epitelio escamoso con iden-
tificación en profundidad de celularidad con atipia 
que inmunoexpresan citoqueratina AE1/AE3.

Diagnóstico anatomopatológico: carcinoma epider-
moide infiltrante bien diferenciado (Figura 2a y b). 

Radiografía de tórax: sin hallazgos clínicos pato-
lógicos. 

DIAGNÓSTICO
Carcinoma epidermoide cutáneo infiltrante.

TRATAMIENTO
Tras los resultados de las últimas pruebas com-
plementarias, se inició tratamiento con anfoterici-
na B liposomal intravenosa. La úlcera evolucionó 
favorablemente con resolución total a las 12 se-
manas (Figuras 3a y b). En este punto se volvió a 
repetir biopsia que mostró una dermatitis granu-
lomatosa sin observarse Leishmania y PCR para 
Leishmania que fue negativa.

Figura 3.  a) Buena evolución de la úlcera a los 12 ciclos de anfotericina B liposomal. b) Resolución de la lesión 12 semanas después 
de comenzar el tratamiento con anfotericina b. 

a b
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b

EVOLUCIÓN
Con vistas a la planificación quirúrgica, se solicita 
resonancia magnética nuclear que es informada 
como tumoración fusiforme en piel de la región 
posterior del tercio inferior de la pierna proximal 
del tendón de Aquiles; que se realza con el con-
traste intravenoso y que no invade estructuras 
profundas (Figura 4a). 
En ese momento, se recibe el resultado de los 
pruebas microbiológicas Los cultivos de bacte-
rias, hongos y micobacterias, así como la PCR 
para micobacterias y el mantoux fueron negati-
vos. Sin embargo, nos informan de la positividad 
de la PCR para Leishmania spp.
Se solicitó revisión de la biopsia cutánea, ob-
servándose áreas con un infiltrado inflamatorio 
linfoplasmocítico donde se podían observar mi-
croorganismos compatibles con amastigotes de 
Leishmania (Figura 4b). 
Se realizó ecografía abdominal que no mostró al-
teraciones, así como el aspirado de médula ósea 
con PCR para Leishmania y PCR para Leishmania 
en sangre que fueron negativos. 
Finalmente, el diagnóstico final es: leishmaniasis 
cutánea crónica que simula histológicamente un 
carcinoma epidermoide infiltrante (hiperplasia 
pseudoepiteliomatosa escamosa).

COMENTARIO
La leishmaniasis es una enfermedad infecciosa 
causada por un protozoo que pertenece al géne-
ro Leishmania. Son parásitos intracelulares obli-
gados que afectan selectivamente a las células 
dendríticas y macrófagos. El desarrollo de una 
leishmaniasis cutánea, mucocutánea o visce-
ral depende de la especie de Leishmania y de la 
respuesta inmune del huésped. Se trata de una 
enfermedad endémica que en las últimas dos 
décadas ha experimentado una gran expansión 
geográfica, siendo España uno de los países en-
démicos. Los antiTNF son fármacos inmunomo-
duladores cuyo uso está cada vez más extendido; 
este hecho ha provocado el aumento de infec-
ciones oportunistas tales como la leishmaniasis 
o la tuberculosis, puesto que en los pacientes 
inmunodeprimidos aumenta el riesgo de desa-
rrollar estas patologías. Una proporción impor-
tante de leishmaniasis (45%) se manifiestan his-
tológicamente con una histopatología atípica, la 
mayor parte de ellos como una hiperplasia pseu-
doepiteliomatosa escamosa, que puede simular 
un carcinoma epidermoide cutáneo. La hiperpla-
sia pseudoepiteliomatosa escamosa se produce 
como una respuesta de la epidermis frente a la 
irritación mantenida, como por ejemplo, úlceras 

Figura 4.  a) Resonancia magnética nuclear de la lesión, que se realza al utilizar contraste intravenoso. b) Infiltrado inflamatorio 
linfoplasmocítico donde se pueden observar microorganismos compatibles con amastigotes de Leishmania en las papilas dér-
micas. 

a



203

Dermatosis infecciosas

crónicas y de evolución tórpida. Por tanto, es ne-
cesaria una buena correlación clinicopatológica 
y un manejo multidisciplinar para evitar diagnós-
ticos o procedimientos innecesarios o incorrec-
tos que puedan producir comorbilidad a nues-
tros pacientes. 
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Figura 1.  Imagen clínica de la úlcera de aspecto crateriforme 
en maléolo interno.

Figura 2.  Dermatoscopia de la lesión en la que se aprecian 
áreas sin estructuras blanco-rosadas, vasos puntiformes dilata-
dos y pequeñas estructuras globulares amarillo-blanquecinas.

ANAMNESIS
Varón de 26 años que como único antecedente 
presentaba una enfermedad de Crohn en tra-
tamiento con adalimumab desde hacía 4 años, 
actualmente a dosis de 80 mg cada dos sema-
nas. No refería otros tratamientos. Consultaba 
en el servicio de dermatología por una lesión 
costrosa de más de 5 meses de evolución en 
pierna izquierda que se había ulcerado en las 
últimas semanas y había sido tratada mediante 
una crema para desbridamiento enzimático y 
antibioterapia oral y tópica sin presentar mejo-
ría, no recordaba traumatismos previos en esa 
zona ni asociaba otros posibles desencade
nantes. 
Se plantearon como posibles diagnósticos dife-
renciales: pioderma gangrenoso, enfermedad de 
Crohn metastásica o un proceso infeccioso.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física el paciente presentaba a 
nivel del maléolo interno del miembro inferior iz-
quierdo una placa eritematosa brillante con cos-
tras y pápulas eritematosas aisladas en la periferia. 
La placa estaba ulcerada en el centro y esta úlcera 
mostraba un aspecto crateriforme con bordes en 
sacabocados y tejido de granulación en el fondo 
con pequeños restos fibrinosos (Figura 1).
La dermatoscopia era inespecífica, se aprecia-
ban áreas sin estructuras blanco-rosadas y otras 
áreas rojizas de fondo ligeramente anaranjado, 
vasos puntiformes dilatados sugestivos de una 
lesión inflamatoria y pequeñas estructuras glo-
bulares amarillo-blanquecinas (Figura 2). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se tomó biopsia del borde de la úlcera para 
estudio anatomopatológico y microbiológico. 
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Mediante hematoxilina-eosina se observaba un 
denso infiltrado linfohistiocitario con abundan-
tes células plasmáticas. Mediante la tinción de 
Giemsa en la impronta del tejido remitido a mi-
crobiología, sí pudieron observarse los amastigo-
tes para Leishmania, además la PCR fue positiva 
para Leishmania infantum. 

DIAGNÓSTICO
Leishmania infantum.

TRATAMIENTO
Desde digestivo se disminuyó la dosis de adali-
mumab a 40 mg bisemanal. Por parte de derma-
tología, se decidió tratamiento con infiltraciones 
intralesionales de antimoniato de meglumina 
cada 3 semanas asociado a imiquimod tópico 
5 veces por semana durante 6 semanas consi-
guiéndose un buen resultado.

EVOLUCIÓN
La paciente continua bajo seguimiento por el ser-
vicio de dermatología.

COMENTARIO1-3

La leishmaniasis cutánea es una infección causa-
da por el protozoo del género Leishmania, que 
comprende varias especies, siendo en España la 
especie Leishmania infantum el agente más habi-
tual. Son transmitidos por la picadura de las hem-
bras de mosquitos del género Phlebotomus. Su 
incidencia ha aumentado en las últimas décadas 
debido a varios factores, entre ellos el aumento 
de pacientes con enfermedades crónicas y bajo 
tratamientos inmunosupresores, como nuestro 
paciente que se encontraba bajo tratamiento 
con un anti TNF-alfa. Respecto al control inmu-
nitario de la infección intervienen mecanismos 
dependientes de una respuesta Th1 mediada en 
el que participan linfocitos T CD4 y CD8, NK, cé-
lulas cendróticas macrófagos y citoquinas como 
INF gamma, TNF-alfa e IL12. Aunque las lesiones 
típicas de leishmania suelen describirse como 
lesiones papulosas eritematosas o nódulos que 

pueden ulcerarse, localizados en zonas expues-
tas como cara y antebrazos; las manifestaciones 
pueden ser muy variadas, esto puede deberse a 
variaciones en la virulencia del parásito, una res-
puesta inmune alterada en el hospedador y dife-
rentes causas de inmunosupresión. En cuanto al 
diagnóstico de la leishmaniasis cutánea no existe 
una técnica “gold-standard” por lo que se acon-
seja combinar varias siendo la PCR la más sensi-
ble. Respecto a la dermatoscopia en las leishma-
niasis cutáneas, algunas características típicas 
son el eritema generalizado que puede presentar 
un fondo anaranjado, con leve hiperqueratosis y 
erosión o ulceración además de las estructuras 
amarillentas en forma de gota “yellow tears” y el 
patrón en estallido de estrellas blancas.
El tratamiento debe individualizarse y depende 
de la especie de Leishmania, de la extensión de 
las lesiones y el tamaño, si la afectación es úni-
camente cutánea o hay afectación de las muco-
sas o visceral, entre otros factores. Uno de los 
tratamientos más empleados en nuestro medio 
es la infiltración local de antimoniato de meglu-
mina, en el caso de nuestro paciente decidimos 
combinarlo con imiquimod tópico dado que se 
encuentra bajo un tratamiento inmunosupresor y 
se trataba de una lesión de gran tamaño. 
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Figura 1.  Papulo-vesículas eritematosas agrupadas no conflu-
yentes de distribución simétrica en miembros superiores. 

ANAMNESIS
Mujer de 62 años sin antecedentes personales de in-
terés en tratamiento con adiro100 mg, consulta en el 
servicio de urgencias por unas lesiones de 4 días de 
evolución levemente pruriginosas que se iniciaron en 
miembros superiores y posteriormente se generali-
zaron al resto de la superficie corporal. La paciente 
refiere odinofagia ocasional pero no ha asociado 
fiebre, síntomas catarrales, diarrea o dolor abdo-
minal, no ha tomado fármacos nuevos ni comple-
jos vitamínicos, no ha tenido contacto con el cam-
po ni ha realizado viaje recientemente. Tuvo una 
recidiva de herpes simple hace 4 semanas y uno 
de sus nietos presenta unas manchas en la piel. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observan pápulas eritematosas y vesículas de 
bordes netos, disposición bilateral y simétrica de 
predominio en miembros superiores e inferiores 
incluyendo afectación de palmas y talones que res-
peta la cara (Figura 1).  En el tercio inferior de miem-
bros inferiores presenta pápulas violáceas milimé-
tricas que no desaparecen con la vitropresión. En 
las palmas de las manos predominan vesículas de 
contenido seroso grupadas no confluyentes y en 
cavidad oral se observan pápulas milimétricas blan-
quecinas y erosiones en paladar blando (Figura 2). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicita analítica sanguínea y serologías para 
virus varicela zoster, herpes virus y enterovirus, 
así como una biopsia de piel para PCR de virus 
varicela zoster y herpes virus.

DIAGNÓSTICO
Por la clínica referida y el contexto epidemiológico 
en cuadro se orienta a un exantema viral como 
opción más probable. Otras opciones plateadas 

en el diagnóstico diferencial son un eritema exu-
dativo multiforme incipiente o una dermatosis 
ampollosa. Las serologías y PCR resultan negati-
vas para virus varicela zoster y herpes virus, pero 
resultan positivas para enterovirus, en concreto 
para Coxsackie B (1-6). Con los resultados positi-
vos para Coxsackie B se diagnostica a la paciente 
de una enfermedad boca-mano-pie. 

TRATAMIENTO
Para el prurito se pauta bilastina (10 mg) 1 com-
primido al día, pudiendo aumentar a demanda 
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Figura 2.  Vesículas de contenido seroso en las palmas de las manos. 

hasta un máximo de 3 comprimidos al día para el 
control de síntomas. 

EVOLUCIÓN
Resolución completa de las lesiones en 12 días. 

COMENTARIO
Los exantemas virales son una patología a la que 
estamos muy familiarizados cuando aparecen en 
la infancia, pero no es tan sencillo sospecharla 
cuando la vemos en el adulto. 
Presentamos el caso de enfermedad boca-ma-
no-pie en una paciente de 62 años con un cuadro 
típico por Coxsackie B (1-6). 
Con este caso queremos recordar que la enfer-
medad boca-mano-pie es una patología cada vez 
más habitual en adultos, muchas veces banaliza-
da por la benignidad de sus síntomas, pero muy 
limitante por la afectación palmoplantar. En los 
últimos años ha habido un aumento de los casos 
reportados de enfermedad boca-mano-pie en el 
adulto, sobretodo en relación con serotipos agre-

sivos, como el Coxsackie A6, que se caracteriza 
por una afectación vesiculoampollosa severa ge-
neralizada. Por tanto, podemos concluir que es 
una patología que siempre debemos tener pre-
sente tanto en la infancia como en la edad adulta. 
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Figura 1.  El paciente presentaba tumoración cutánea que 
ocupaba ambas regiones parietales con áreas excrecentes, 
desepidermizadas y mamelonadas, así como con múltiples 
costras serohemáticas y abundante exudado purulento.

Figura 2.  Múltiples ejemplares de larvas vivas de en torno a 
1 cm de longitud

ANAMNESIS
Acudió a urgencias de dermatología un varón 
de 89 años, con antecedentes personales de 
hipertensión arterial, y sin viajes recientes al ex-
tranjero. Como antecedentes dermatológicos 
presentaba un carcinoma de células escamosas 
con invasión perineural en el cuero cabelludo, 
que había sido diagnosticado en otro centro 
hospitalario, y para el cual el paciente había re-
chazado las opciones terapéuticas ofrecidas en 
su momento. Durante los últimos meses la le-
sión provocaba un intenso dolor a la manipula-
ción, que dificultaba la realización de curas de 
forma ambulatoria. 
El paciente fue traído a Urgencias por su fami-
lia, al haber detectado en las últimas 24 horas la 
presencia de múltiples larvas sobre el lecho del 
tumor, junto con exudado purulento y penetran-

te mal olor. El cuadro no asociaba afectación del 
estado general ni fiebre.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observó una tumoración cutánea que ocupa-
ba ambas regiones parietales, y que presentaba 
áreas excrecentes, desepidermizadas y mamelo-
nadas, así como con múltiples costras serohemá-
ticas y abundante exudado purulento (Figura 1). 
En el seno de la lesión se observaron múltiples 
ejemplares de larvas vivas de en torno a 1 cm de 
longitud (Figura 2). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó la retirada mecánica de las larvas pre-
sentes sobre el lecho de la lesión, y se remitieron 
los ejemplares al servicio de microbiología para 
su identificación. Tras la toma de muestras del 
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exudado para cultivo bacteriológico, se realiza-
ron una limpieza y cura cuidadosas de la herida 
bajo analgesia. Se solicitó asimismo un análisis 
sanguíneo básico en Urgencias, donde ni la bio-
química ni el hemograma revelaron alteraciones 
significativas.

DIAGNÓSTICO
Miasis sobre carcinoma de células escamosas.

TRATAMIENTO
Se realizó una cura oclusiva de la lesión con gel 
antiséptico bajo vendaje, y se pautó amoxicilina y 
ácido clavulánico por vía oral de forma empírica.

EVOLUCIÓN
En el seguimiento del paciente se observó la re-
solución de la infestación, así como la desapa-
rición del exudado purulento con el tratamiento 
antibiótico. Los cultivos bacteriológicos mostra-
ron una sobreinfección por Klebsiella oxytoca y 
Proteus mirabilis, ambos sensibles a amoxicili-
na y ácido clavulánico, mientras que el estudio 
parasitológico identificó a las larvas como per-
tenecientes a la especie Chrysomya bezziana o 
gusano barrenador del Viejo Mundo. Una vez re-
suelto el cuadro, se procedió a la realización de 
estudios de extensión del carcinoma de células 
escamosas. 

COMENTARIO
Las miasis son infestaciones por larvas de mosca 
de tejidos animales, vivos o muertos, y suponen 
una patología rara en nuestro medio. Pueden 
afectar a la piel, cavidades o heridas, y dentro 
de éstas, su desarrollo sobre neoplasias previas 

es posible y conocida. El tratamiento de las mia-
sis consiste en la retirada de las larvas mediante 
desbridamiento quirúrgico, evitando la tracción 
traumática. Otra alternativa pasa por aprovechar 
la naturaleza aerobia de los ejemplares forzando 
su salida al exterior, bien mediante la inyección 
de suero fisiológico o anestésico local en las ca-
vidades que éstos forman, o bien mediante la 
oclusión de la herida. En cualquier caso, debere-
mos remitir las larvas para su identificación siem-
pre que sea posible, realizar un adecuado lavado 
y antisepsia de la lesión, y valorar la posibilidad 
de sobreinfección bacteriana, así como la ade-
cuación de tratamiento antibiótico empírico. En 
algunos casos en los que la extracción mecáni-
ca sea difícil puede valorarse el tratamiento con 
ivermectina a dosis de 200 microgramos/kg de 
peso, en una o dos administraciones, si bien exis-
te escasa experiencia en el uso en humanos de 
este régimen de tratamiento.
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23
Lesión nodular solitaria en la mano en paciente 
de raza negra
Mar Ramírez-Lluch, Beatriz Aldea Manrique, Javier Sánchez-Bernal 
y Mariano Ara Martín

Figura 1.  Lesión nodular en escarapela con costra negra cen-
tral localizada en dorso de mano derecha

ANAMNESIS
Varón de raza negra de 31 años fue remitido al 
Servicio de Urgencias desde el Centro de Salud 
por lesión cutánea solitaria en mano derecha de 
una semana de evolución. El paciente refería que 
la lesión había comenzado como una pápula de 
pequeño tamaño que había ido creciendo y sobre 
elevándose progresivamente apareciendo una 
pequeña costra negra central junto con dolor en 
la mano afecta. No había presentado fiebre, mal 
estar general, artralgias ni otra sintomatología 
sistémica. No refería episodios previos similares 
ni antecedentes dermatológicos de interés. Tra-
bajaba en el medio rural como pastor de ovejas 
sin contacto con otro tipo de ganado y no había 
observado lesiones en sus animales. Tampoco 
recordaba picaduras ni antecedentes traumáti-
cos en dicha localización. Desde hacía dos días 
estaba en tratamiento oral con amoxicilina/ácido 
clavulánico 1.000/62,5mg pautado por su Médi-
co de Atención Primaria, sin referir mejoría. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
El paciente se encontraba afebril, eupneico y con 
resto de constantes (TA, FC, SatO2) estables. A 
la exploración se apreciaba en cara dorsal de la 
mano derecha una lesión nodular de 2,7 x 1,3 cm 
de diámetro con un centro pseudoampolloso 
blanquecino y un halo eritematoso periférico con 
una costra negra de 4mm en la zona central de la 
lesión. Se palpaba también un ligero edema de 
dicha mano, sin fóvea, siendo la piel circundante 
a la lesión de coloración, consistencia y tempe-
ratura normales (Figura 1). Lesión nodular en es-
carapela con costra negra central localizada en 
dorso de mano derecha). Tampoco se palpaban 
trayectos linfáticos en el brazo ni adenopatías 
locorregionales acompañantes. No presentaba 

lesiones similares en otras localizaciones anató-
micas ni otras lesiones elementales.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó en el Servicio de Urgencias:
•	 Analítica sanguínea: Glucosa 97mg/dL, Urea 
0,25g/L, Cr 0,75mg/dL, Na, K y Cl sin alteracio-
nes. PCR 0,52mg/dL. Hb 15,5g/dL, Hto 44,6%, 
Leucocitos 8,8mil/mm3, Neutrófilos 57,3%, Linfo-
citos 27,7%, Plaquetas 299mil/mm3. 
•	 �Placa de tórax AP y lateral: sin alteraciones 

pleuroparenquimatosas de evolución aguda. 
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DIAGNÓSTICO
Planteamos el diagnóstico diferencial con dis-
tintas entidades: nódulo de los ordeñadores o 
lecheros (el paciente no tenía contacto con ga-
nado vacuno); fiebre botonosa mediterránea (no 
relataba contacto con perros ni tampoco había 
presentado fiebre ni exantema cutáneo); carbun-
co cutáneo (fue remitido desde el Centro de Sa-
lud con esta sospecha pero la lesión del pacien-
te era dolorosa, no había presentado afectación 
del estado general y tampoco se apreciaba una 
escara central sino una costra); tularemia (no se 
palparon adenopatías en la exploración y tam-
poco contaba antecedentes de contacto con la-
gomorfos); ectima gangrenoso (no infecciones 
recientes por pseudomonas); y ectima (estrepto-
cocos/estafilococos). 
Por tanto, dado el estrecho contacto que mante-
nía con ganado ovino, las características clínicas 
de la lesión y la ausencia de sintomatología sisté-
mica o alteraciones en los parámetros analíticos 
estudiados nuestro diagnóstico clínico fue de ec-
tima contagioso o nódulo de Orf. 

TRATAMIENTO
Se mantuvo el tratamiento iniciado por su Médi-
co de Atención Primaria con amoxicilina/ácido 
clavulánico hasta completar 10 días y se pauta-
ron curas tópicas con clorhexidina y mupirocina 
tópica una vez al día durante 7 días. También se 
le informó de los signos y síntomas por los que 
debería acudir de nuevo al Servicio de Urgencias. 

EVOLUCIÓN
Solicitamos revisión en 2 semanas en Consultas 
Externas a la que el paciente no acudió. Tampoco 
volvió a consultar por dicha lesión en su ambula-
torio por lo presuponemos autoresolución de la 
misma.

COMENTARIO
El ectima contagioso, también llamado nódulo de 
Orf o de los pastores, es una zoonosis producida 
por un virus de la familia de los poxvirus1. Es en-
démico entre ovejas y cabras en los que produce 

la dermatitis pustular ovina2. La infección en hu-
manos ocurre por contacto directo con animales 
infectados o fómites contaminados3. Clínicamen-
te las lesiones suelen ser únicas y asintomáticas y 
se localizan preferentemente en los dedos de las 
manos1,3. Tras un período de incubación de 3-5 
días la lesión pasa por 6 estadios: maculopapu-
lar, en diana, nódulo supurativo agudo, regenera-
tivo, papilomatoso y en regresión. Cada estadio 
dura aproximadamente 6 días y cura por comple-
to y de forma espontánea en 35 días. Las compli-
caciones son infrecuentes aunque en pacientes 
inmunodeprimidos puede generar lesiones atípi-
cas gigantes4. Su diagnóstico es eminentemen-
te clínico, siendo esenciales los datos referentes 
al contacto con ganado ovino. La histología, al 
igual que la dermatoscopia, ofrece datos útiles 
pero no permite diferenciarlo de otras infeccio-
nes5. La confirmación puede obtenerse por cul-
tivos celulares o microscopia electrónica. No es 
necesario ningún tratamiento y solamente se ha 
de evitar la sobreinfección bacteriana y tratarla 
con antibióticos si ésta se produjese1.
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24
Lesiones eritematodescamativas faciales en un 
niño inmunocomprometido
José Luis Hernández Romero, Pedro Jesús Gómez Arias, Beatriz Baleato Gómez 
y Gloria Garnacho Saucedo

Figura 1.  Lesiones eritematodescamativas con escamas finas 
adheridas.

Figura 2.  El paciente a los 2 meses del inicio del tratamiento).

ANAMNESIS
Niño de 4 años de edad con antecedentes de 
leucemia aguda linfoblástica en estado de re-
misión y en tratamiento de mantenimiento con 
metotrexato y mercaptopurina que acude a con-
sulta por cuadro eruptivo de unos dos meses de 
evolución con claro predominio centro facial. Las 
lesiones comenzaron en dicha zona, generalizán-
dose posteriormente. El paciente recibió trata-
miento con corticoides y tacrólimus tópico ob-
teniendo una respuesta parcial al inicio pero con 
recidiva inmediata tras la suspensión. El paciente 
se encuentra en seguimiento por parte del servi-
cio de hematología llegándosele a suspender su 
medicación habitual sin obtener mejoría clínica. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se aprecian lesiones eritematodescamativas que 
se extienden por mejillas cuello y extremidades 
pero con claro predominio centro facial donde 
destaca la afectación interciliar, surcos nasoge-

nianos y zonas periorificales. Las lesiones pre-
sentan un importante componente descamativo 
(Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se revisan los estudios analíticos que se está 
realizando cada 15 días para el control de su en-
fermedad de base, en ellos aparte de las altera-
ciones ya conocidas: proteínas en sangre bajas, 
VCM elevados, un déficit crónico en las 3 líneas 
celulares…; se aprecia una elevación significati-
va del número de eosinófilos que coincide tem-
poralmente con el inicio del cuadro cutáneo. En 
base a estos datos se realizó una preparación con 
hidróxido de potásico y material procedente del 
raspado de una de las lesiones para su observa-
ción al microscopio donde se reveló la presencia 
de D. folliculorum.

DIAGNÓSTICO
Demodicidosis. 
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TRATAMIENTO
Se instauró terapia tópica con crema de ivermec-
tina al 1%, en una aplicación diaria. 

EVOLUCIÓN
El paciente presento mejoría progresiva en las se-
manas siguientes logrando una respuesta com-
pleta y mantenida desde los 2 meses del inicio 
del tratamiento sin la presencia de ningún efecto 
adverso. Cabe destacar la normalización de los 
niveles de eosinófilos en sangre tras la resolución 
de las lesiones (Figura 2).

COMENTARIO
La demodicidosis es una enfermedad relativa-
mente frecuente en adultos inmunodeprimidos, 
está causada por el ectoparásito D. folliculorum 
que aunque reside de forma saprófita en el fo-
lículo pilosebáceo puede comportarse como un 
parásito oportunista en caso de inmunosupre-
sión. La entidad se suele presentar como lesio-
nes papulopustulosas en zonas seborreicas en 
ausencia de comedones, pero puede adoptar 
formas clínicas muy diferentes. 
En la edad pediátrica la demodicidosis consti-
tuye una rareza y un reto diagnóstico pues a las 
diferentes formas clínicas de presentación hay 

que añadir la dificultad para diferenciarlo tanto 
de otras entidades propias de la infancia como 
consecuencia de enfermedades y/o tratamientos 
causantes del estado de inmunosupresión.
Con este caso queremos destacar la rentabilidad 
de la prueba con hidróxido de potasio para el 
diagnóstico de demodicidosis, así como la utili-
dad de la ivermectina tópica al 1%, como alterna-
tiva eficaz y segura a las preparaciones con me-
tronidazol tópico.
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25
Nódulos pruriginosos persistentes

Figura 1.  Pápulas eritematosas diseminadas por tronco y 
miembros superiores.

ANAMNESIS
Hombre de 68 años sin antecedentes de interés 
que acudió a consultas por cuadro pruriginoso 
de un mes de evolución por el que había con-
sultado previamente hasta en tres ocasiones en 
urgencias, siendo diagnosticado de picaduras. 
Refería aparición de la clínica el día posterior a ir 
a un parque variando las lesiones de localización. 
Acudía a una residencia de ancianos de forma 
periódica para visitar a un familiar. Sus familia-
res cercanos no presentaban síntomas. Negaba 
la toma de medicamentos nuevos. Había reali-
zado tratamiento con metilprednisolona tópica 
y dexclorfeniramina, sin notar mejoría. Tres días 
antes de la consulta había comenzado a tomar 
deflazacort pautado desde Urgencias, con el que 
tampoco notaba alivio de la sintomatología.

EXPLORACIÓN FÍSICA
El paciente tenía un buen estado general, pre-
sentando pápulas eritematosas en escaso núme-
ro y diseminadas por el tronco principalmente, 
estando algunas en las extremidades superiores. 
No se observaban excoriaciones ni liquenifica-
ción, así como tampoco surcos interdigitales (Fi-
gura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se tomó una biopsia cutánea de una de las le-
siones del tronco, donde se objetivaba hiperque-
ratosis con espongiosis así como un infiltrado 
inflamatorio perivascular superficial, junto con 
presencia del ácaro Sarcoptes scabiei y acúmu-
lo de eosinófilos a nivel del estrato córneo (Figu-
ra 2). 

DIAGNÓSTICO
Sarna nodular. 

Figura 2.  Biopsia de una de las pápulas del tronco. Se observa 
el ácaro S. scabiei. 
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TRATAMIENTO
Se prescribió permetrina 5% en crema con dos 
aplicaciones nocturnas desde el cuello hasta los 
pies, separadas por una semana. 

EVOLUCIÓN
El paciente fue mejorando del prurito y dejaron 
de aparecer nuevas lesiones. No obstante, los 
nódulos ya establecidos no se resolvieron en la 
revisión dos meses posteriores a haber finalizado 
el tratamiento, por lo que se prescribió furoato 
de mometasona al 0,1% en pomada a fin de ace-
lerar su desaparición. 

COMENTARIO1,2

La sarna nodular es una presentación clínica 
conocida y poco frecuente de la escabiosis. Se 
piensa que es una reacción de hipersensibilidad 
retardada frente a antígenos del ácaro, aunque 
también se ha propuesto que se trate de una res-
puesta a la invasión dérmica del parásito, hecho 

que se podría dar en las regiones con piel más 
fina. El diagnóstico de escabiosis puede verse 
dificultado si los nódulos son el único signo cu-
táneo, añadiéndose el hecho de que la dermatos-
copia puede no mostrar los signos típicos dado 
que el ácaro en ocasiones no se encuentra en las 
lesiones cutáneas. En niños la sarna nodular pue-
de confundirse con la mastocitosis o la histioci-
tosis de células de Langerhans. El tratamiento del 
cuadro consiste en el uso de corticoides tópicos 
de potencia elevada o intralesionales (triamcino-
lona al 0,1%), así como inhibidores de la calcineu-
rina, una vez finalizado el tratamiento escabicida. 
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26
Estomatitis atrófica: lo que de verdad esconde
Mario Puerta-Peña, Daniel Falkenhain, Jon Fulgencio-Barbarin 
y Concepción Postigo Llorente

ANAMNESIS
Mujer de 68 años de edad con antecedentes per-
sonales entre los que destaca obesidad, dislipe-
mia, hipoparatiroidismo primario diagnosticado 
a los 18 años de edad con múltiples complica-
ciones secundarias (pérdida de dentadura en la 
adolescencia, cataratas bilaterales de inicio pre-
coz, cólicos renoureterales de repetición y crisis 
comiciales en el contexto de hipocalcemia), dia-
betes mellitus tipo LADA sin complicaciones me-
tadiabéticas y gastritis crónica autoinmune con 
déficit de vitamina B12.
Acudió a consulta de dermatología en nuestro 
centro por presentar placas de coloración blan-
quecina en dorso de lengua que cursaban en 
brotes recurrentes desde la infancia por los que 
había recibido múltiples tratamientos antifúngi-
cos. Las lesiones eran asintomáticas excepto en 
el tercio medio del dorso lingual donde presen-
taba dolor acentuado con la ingesta. Además, 
refería eritema con fisuración en las comisuras 
bucales que condicionaba dolor a la apertura de 
la boca. No tenía fiebre, disfagia, otras lesiones 
cutáneas ni otra clínica en la anamnesis por apa-
ratos y sistemas.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Durante la visita, la paciente se encontraba afebril, 
con excelente estado general y estable desde el 
punto de vista hemodinámico. Presentaba dorso de 
lengua de características atróficas con coloración 
blanquecina nacarada e intensa depapilación, así 
como una placa en región central de la lengua de 
morfología redondeada y bordes netos, no infiltra-
da, con ulceración asociada de fondo fibrinoso. En 
las comisuras labiales se apreciaba eritema con fi-
suración en el pliegue y leve descamación. No tenía 
otras lesiones cutáneas ni en mucosa oral o genital. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitó cultivo microbiológico siendo positivo 
para Candida albicans y estudio genético del gen 
AIRE que está pendiente de confirmar la sospe-
cha diagnóstica. 

DIAGNÓSTICO
Candidiasis mucocutánea crónica (estomatitis 
candidósica atrófica y quelitis angular) en contex-
to de síndrome poliglandular autoinmune tipo I.

TRATAMIENTO
Se recomendaron medidas higiénicas adecua-
das, abstención de consumo de tabaco y/o alco-
hol y control adecuado de endocrinopatías con-
comitantes, especialmente de la diabetes por 
aumentar la susceptibilidad a infecciones por 
hongos del género Candida. Además, se inició 
tratamiento con enjuagues orales de nistatina, 
fluconazol 200mg al día durante 1 semana y mi-
conazol tópico en comisuras bucales con exce-
lente tolerancia y respuesta clínica. 

EVOLUCIÓN
La paciente acudió a consulta de revisión un mes 
más tarde refiriendo clara mejoría de las lesiones 
orales y del dolor asociado. A la exploración fí-
sica se constató una resolución prácticamente 
completa de la quelitis así como reepitelización 
completa de la ulceración a nivel del dorso lin-
gual con persistencia de atrofia y depapilación 
generalizada (Figuras 1 y 2). 

COMENTARIO
El síndrome poliglandular autoinmune tipo 1 
(SP-1), síndrome de Whitaker o síndrome APE-
CED (autoinmune-polyendocrinopathy-candidia-
sis-ectodermal-distrophy) es una entidad con 
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Figura 1.  Se observa intensa atrofia y depapilación del dorso 
lingual de aspecto blanco-nacarado con la ulceración central.

Figura 2.  Queda patente la reepitelización completa tras el 
tratamiento. 

patrón de herencia autosómico recesivo causada 
por mutaciones en el gen regulador autoinmune 
(AIRE). Se trata de una entidad infrecuente, con 
mayor prevalencia en poblaciones con alto gra-
do de consanguinidad cuya patogenia se basa 
en la alteración en la síntesis de la proteína AIRE, 
que participa en la selección negativa de linfo-
citos T autorreactivos y en la génesis de linfoci-
tos T reguladores con especificidad antigénica. 
Esta disregulación inmune, da lugar a cuadros de 
infección cutánea crónica por Candida, siendo 
frecuentemente la primera manifestación de la 
enfermedad, así como endocrinopatías de ori-
gen autoinmune, siendo las más frecuentes el 
hipoparatiroidismo y la insuficiencia suprarrenal. 
Además, los pacientes afectos de este síndro-
me pueden presentar anomalias ectodérmicas y 
otras alteraciones autoinmunitarias no endocri-
nológicas (gastritis atrófica, hepatitis autoinmu-
ne) incluyendo manifestaciones dermatológicas 
como alopecia areata y vitíligo.1-4

Clásicamente su diagnóstico clínico se ha basa-
do en la presencia de dos de tres manifestacio-
nes de su triada clásica (candidiasis mucocutá-
nea crónica, hipoparatiroidismo e insuficiencia 
suprarrenal) o al menos uno de ellos en presen-
cia de un hermano afecto. Además, en los últi-

mos años la identificación del gen responsable 
ha permitido establecer un diagnóstico definitivo 
en más del 95% de los casos. Los pacientes afec-
tos de la enfermedad presentan una morbimor-
talidad incrementada respecto a la población 
general, siendo la secunda causa de muerte la 
aparición de carcinomas epidermoides sobre la 
inflamación crónica que supone la infección por 
Candida1, 4.
Para su manejo adecuado es imprescindible una 
colaboración multidisciplinar con el objetivo de 
mantener un control adecuado de las endocrino-
patías y las manifestaciones dermatológicas. Con 
respecto a la candidiasis mucocutánea, el trata-
miento tópico podría ser suficiente en sus formas 
más leves, mientras que en formas resistentes o 
graves serían necesarios antifúngicos sistémicos 
como fluconazol (200-300 mg/día) durante una 
semana o itraconazol (100 mg/día) durante dos 
semanas. En el caso de presentarse de forma re-
currente, existe la posibilidad de realizar un trata-
miento profiláctico de mantenimiento con enjua-
gues de nistatina1.
Para concluir, presentamos un caso de SP-1 
clásico con múltiples manifestaciones endo-
crinológicas, autoinmunes y candidiasis muco-
cutánea crónica. Cabe destacar la importancia 
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del conocimiento de esta entidad por parte del 
dermatólogo, dado que la clínica cutánea es la 
mayoría de las veces el primer signo de la enfer-
medad y las manifestaciones cutáneas mal con-
troladas suponen un deterioro importante de 
la calidad de vida y una posible degeneración 
maligna, con la consecuente morbimortalidad 
asociada.
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Figura 1.  Placa eritematosa en espalda, dolorosa, 10 cm apro-
ximadamente de diámetro, 7 días de evolución.

ANAMNESIS
Mujer de 81 años de edad, hipertensa en trata-
miento, sin otros antecedentes de interés. Con-
sultó por una placa eritematosa en espalda, dolo-
rosa, 10 cm aproximadamente de diámetro, 7 días 
de evolución. No existía antecedente de trauma, 
ni asociación a otros factores desencadenantes. 
Debido al mal estado general y una leucocitosis 
de 25.000/mm3 es ingresada. Inicialmente se ins-
tauró tratamiento con piperaciclina/tazobactam, 
pero el cuadró evolucionó rápidamente, en menos 
de 24 horas, a una gran placa necrótica (Figura 1), 
por lo que solicitan interconsulta a dermatología. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Al momento de la exploración presentaba en la 
zona dorsal de la espalda una gran placa necró-
tica de 20 cm de diámetro aproximadamente, 
rodeada de un halo eritematovioláceo. A la pal-
pación, la zona central presentaba consistencia 
blanda, sin supuración. No presentaba otras le-
siones, ni otros hallazgos a la exploración física. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
El TAC evidenció cambios compatibles con ede-
ma que afectaba hasta hipodermis, sin otros ha-
llazgos. La histología confirmó la presencia de 
hifas no tabicadas (Figura 2). 

DIAGNÓSTICO
Mucormicosis cutánea primaria.

TRATAMIENTO
A las 24 horas de ingreso se inició tratamiento 
con anfoterina B liposomal más linezolid, además 
del desbridamiento quirúrgico. 

EVOLUCIÓN
A pesar de las medidas instauradas, la paciente 
falleció a los 7 días del ingreso. 

COMENTARIO
La mucormicosis es una infección fúngica opor-
tunista. El principal factor de riesgo son estados 
de inmunosupresión, frecuentemente diabetes 
mellitus y neoplasias hematológicas, aunque has-
ta en un 20% se da en personas inmunocompe-
tentes. La presentación rino-orbito-cerebral es la 
forma clínica más frecuente, se produce por la 
inhalación de esporas y se manifiesta con fiebre, 
úlcera o necrosis nasal, edema periorbitario, alte-
ración visual, sinusitis y cefalea. La mucormicosis 
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cutánea corresponde al 10-15% de los casos, pue-
de ser primaria por inoculación directa de esporas 
en dermis o contacto directo de piel con material 
contaminado, o secundaria, la cual se produce 
por diseminación desde otras localizaciones. La 
clínica típica consiste en una placa eritematosa 
con ulceración/necrosis central, que progresa rá-
pidamente pudiendo afectar a tejidos profundos. 
La forma diseminada se presenta en pacientes 
con inmunosupresión severa y su mortalidad llega 

Figura 2.  Presencia de hifas no tabicadas. 

hasta el 97%. Es importante la alta sospecha clí-
nica y realizar técnicas de diagnóstico precoz. La 
visión directa con KOH y la histología evidencian 
hifas que son característicamente anchas, no sep-
tadas y ramificadas en ángulo de 90º. El aumento 
de la tasa de supervivencia, está directamente re-
lacionada con el inicio de tratamiento precoz con 
antifúngicos (antotericina B de elección) y el des-
bridamiento quirúrgico.
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Figura 1.  Imagen clínica: placa de aspecto leucoplásico de 4 
cm de diámetro, bien delimitada, en glande y surco balanopre-
pucial, infiltrada, con áreas erosionadas algo exudativas.

Figura 2.  Imagen de la resolución completa de la lesión tras 
tratamiento con Anfotericina B liposomal 3 mg/Kg/día intrave-
nosa en tres sesiones separadas por una semana.

ANAMNESIS
Varón de 80 años que consultó por lesión en el 
glande de pocos meses de evolución que ha ido 
creciendo asociada a prurito ocasional. Negaba 
relaciones sexuales de riesgo, no presentaba his-
toria de fimosis ni episodios previos de trauma-
tismos o sangrado espontáneo. Refería pasar los 
meses de verano en un segundo domicilio situa-
do en la costa mediterránea. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se apreciaba una placa de as-
pecto leucoplásico de 4 cm de diámetro, bien 
delimitada, en glande y surco balanoprepucial, 
infiltrada, con áreas erosionadas algo exudativas. 
No se palpaban adenopatías locorregionales (Fi-
gura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó PCR de biopsia en fresco de la lesión 
con el diagnóstico de Leishmaniasis.

DIAGNÓSTICO
Leishmaniasis mucosa de glande.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con glucantime intralesio-
nal 5 cc en el prepucio, cuatro sesiones separa-
das por una semana, con persistencia de la lesión 
en forma de placa eritematosa exudativa, con 
resolución de la leucoplasia y la induración; por 
lo que se decide tratamiento con anfotericina B 
liposomal 3 mg/kg/día intravenosa, tres sesiones 
separadas por una semana con resolución com-
pleta de la lesión (Figura 2). 
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EVOLUCIÓN
Actualmente el paciente está en seguimiento por 
nuestra unidad sin signos de persistencia o reci-
diva local tras 12 meses desde la conclusión del 
tratamiento.

COMENTARIO1-3
Las leishmaniasis son enfermedades causadas 
por protozoos del género Leishmania, transmiti-
dos por las picaduras de las hembras de mosqui-
tos del género Phlebotomus, predominantes en 
zonas intertropicales y con temperaturas cálidas. 
España es uno de los países en los que la leish-
maniasis es endémica. Leishmania infantum es 
responsable de las infecciones cutáneas, viscera-
les, así como de los casos esporádicos de infec-
ciones mucosas en nuestro medio. Las lesiones 
cutáneas aparecen fundamentalmente en áreas 
expuestas y tienden a la curación espontánea de-
jando cicatriz; debido a la actividad nocturna del 
Phlebotomus, la leishmaniasis de glande se ha 
descrito asociada al hábito de dormir desnudo. 
El diagnóstico es difícil por la inespecificidad de 
la clínica y el lento crecimiento del parásito en 
cultivo siendo lo más sencillo el examen micros-
cópico del frotis del exudado de la lesión para 
comprobar la existencia de amastigotes median-
te la tinción de Giemsa, otra opción diagnóstica 
sería la PCR de la biopsia. Existen distintas op-
ciones terapéuticas, en nuestro país la prime-
ra línea de tratamiento está constituida por los 
antimoniales pentavalentes intralesionales. Son 

indicaciones de tratamiento sistémico lesiones 
de gran tamaño, lesiones múltiples, ausencia de 
respuesta al tratamiento tópico, signos de dise-
minación locorregional, pacientes inmunodepri-
midos y localizaciones en cara, orejas, manos y 
pies, siendo esta última una indicación relativa. 
Presentamos el caso de un varón con diagnósti-
co de leishmaniasis cutáneo-mucosa en glande, 
que se trató en cuatro ocasiones con glucanti-
me 5 cc intralesional con ausencia de respuesta. 
Posteriormente se inició tratamiento con anfote-
ricina B liposomal a dosis de 5 mg/kg en tres se-
siones separadas por una semana con resolución 
completa de la lesión sin presentar eventos inde-
seables en relación con el tratamiento sistémico 
ni evidencia de persistencia o recidiva en los seis 
meses de seguimiento posteriores.
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Figura 1.  Aspecto de las lesiones del tronco.

ANAMNESIS
Paciente de sexo femenino de 5 años de edad na-
tural de Nigeria que acude a la consulta de Urgen-
cias el día siguiente de su llegada a nuestro país. 
Los padres no referían antecedentes familiares de 
interés. Durante la gestación, la madre no había 
seguido control médico. El parto fue eutócico y 
sin complicaciones inmediatas. La niña presenta-
ba adecuada ganancia ponderoestatural y desa-
rrollo psicomotor normal. La familia refiere que 
la niña estaba correctamente vacunada y que no 
había presentado patologías previas, no había re-
querido ingreso hospitalario por ningún motivo ni 
había sido intervenida quirúrgicamente. 
La paciente consulta por la aparición de lesiones 
papulosas en tronco, con tendencia a la con-
fluencia, formando placas de varios días de evo-
lución y levemente pruriginosas. No refería fiebre 
u otros síntomas y el estado general era bueno. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Fototipo V. Pápulas confluentes formando placas 
distribuidas por región pectoral y espalda. Algu-
nas presentaban aspecto dianiforme con costra 
en su centro (Figura 1). No se encontraron vesícu-
las o afectación de mucosas oral, genital u ocu-
lar. La paciente no presentaba visceromegalias ni 
adenopatías palpables. El estado nutricional era 
excelente.
En cuero cabelludo, fina descamación en vértex 
(Figura 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitó cultivo en agar Saboraud del raspado 
de las lesiones del cuero cabelludo y del tronco. 

El resultado del cultivo de las lesiones del cuero 
cabelludo fue positivo para Trichophyton tonsu-
rans (Figura 2). El cultivo de las lesiones del tron-
co fue negativo. 
Los padres no prestaron su consentimiento para 
la realización de biopsia cutánea.

DIAGNÓSTICO
Dermatofítides eritema multiforme like secunda-
rias a tinea capitis por Trichophyton tonsurans.



243

Dermatosis infecciosas

TRATAMIENTO
La paciente recibió tratamiento con terbinafi-
na oral ajustada a peso durante 14 días. En las 
lesiones del tronco se indicó la aplicación de 
metilprednisolona emulsión a diario durante 
7 días. 

EVOLUCIÓN
La paciente presentó resolución completa de 
las lesiones del tronco y del cuero cabelludo 
al ser reevaluada un mes después del trata
miento.

COMENTARIO
Las dermatofítides son lesiones cutáneas a dis-
tancia provocadas por reacciones de hipersensi-
bilidad secundarias a los antígenos liberados por 
una infección fúngica concomitante. Por tanto, 
no se aísla hongo en el cultivo de muestras pro-
cedentes de las mismas. El espectro clínico es 
muy variable, incluyendo lesiones de aspecto li-
quenoide, dishidrosiforme, exantemático o simi-
lares al eritema multiforme minor. Habitualmen-
te la erradiación de la dermatomicosis conlleva 
la desaparición de las dermatofítides, aunque 

Figura 2.  a) Aspecto macroscópico de la colonia, de color amarillo dorado y con aspecto similar al ante. b) Lesiones de tinea ca-
pitis en la cabeza de la paciente. Las áreas con descamación aparecen señaladas con una flecha. c) Fotografía microscópica de la 
colonia de T. tonsurans destacando la presencia de microconidias balonizadas. Azul de lactofenol x400. Microfotografía cortesía 
de la Profa. Linares. Catedrática de Microbiología y Parasitología. Universidad de Córdoba.

a c

b
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puede añadirse tratamiento corticoideo tópico 
o sistémico. Debemos realizar una exploración 
física completa en los pacientes pediátricos in-
cluyendo valoración de toda la piel y anejos, así 
como palpación del abdomen y cadenas ganglio-
nares y valoración de mucosas. La presencia de 
una tinea capitis concomitante puede obviarse 
con facilidad si no efectuamos una buena explo-
ración tricológica, sobre todo en pacientes con 
fototipos altos que presentan cabello ralo y riza-
do donde la presencia de alopecia y descama-
ción puede pasar inadvertida. 
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Figura 1.  Imagen macroscópica de la larva extraida.

ANAMNESIS
Acude a nuestra consulta una mujer de 24 años 
natural de España. No posee ningún anteceden-
te personal ni familiar de interés, así como cual-
quier tipo de tratamiento habitual. El único an-
tecedente epidemiológico de interés es haber 
realizado un viaje de cooperación internacional 
en Guatemala del que volvió en el mes previo a la 
consulta médica. Refiere lesión cutánea ulcerada 
de evolución tórpida durante las últimas sema-
nas, así como exudado serosanguinolento. Ase-
gura haber visto asomar por úlcera central una 
“lombriz”.

EXPLORACIÓN FÍSICA
La paciente se encuentra afebril y hemodinámi-
camente estable. 
A la exploración de la zona en cuestión se 
aprecia lesión tipo forunculoide de 20 x 30mm 
en costado izquierdo, dolorosa a la palpación 
con presencia de ulceración central. No se 
palpan adenopatías locoregionales. La analí-
tica sanguínea es normal, así como serología 
realizada. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se envió la larva extraída al servicio de micro-
biología del hospital para filiar el tipo de agente 
causal, siendo compatible con larva del género 
Dermatobia hominis (Figura 1).

DIAGNÓSTICO
Miasis por Dermatobia hominis.

TRATAMIENTO
Se realizó tratamiento quirúrgico de la lesión me-
diante la apertura cutánea y extracción del agen-
te causal de la lesión. 

EVOLUCIÓN
La paciente ha acudido a revisión tras la extirpa-
ción con buena evolución y ausencia de recidiva 
clínica.

COMENTARIO1-4

Las miasis cutáneas se producen tras la parasi-
tación cutánea por larvas de moscas del género 
Díptera. Afecta principalmente a zonas expues-
tas como cara, costado y extremidades. Posee 
una distribución mundial, si bien la mayor inci-
dencia se encuentra en países tropicales.
Las miasis cutáneas están causadas por las for-
mas no adultas de la mosca, ya que estas poseen 
sus órganos bucales atrofiados. Por ello se habla 
del estadio adulto como de “vida libre” y el larva-
rio como “parasitario”.
La mosca hembra adulta es capaz de adherir sus 
huevos al cuerpo de mosquitos hematófagos,
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que al picar al huésped consiguen realizar el 
inóculo de los huevos (proceso denominado 
“foresia”). Una vez en contacto con la piel la 
larva eclosiona y parasita para después evo-
lucionar a crisálida, estado previo a adulto. El 
huésped es abandonado de forma espontánea 
en el estado larvario tardío finalizando así la 
miasis. El ciclo completo dura entre tres y cin-
co meses.
Clínicamente se observan lesiones tipo pápu-
la forunculoide con posible ulceración central 
y exudado serosanguinolento. En formas más 
profundas es posible encontrar nódulos subcu-
táneos.
El tratamiento de la miasis depende de la evolu-
ción de la enfermedad. En estadios iniciales se 
recomienda tratamiento tópico para imposibili-
tar el intercambio gaseoso y en segundo tiempo 
extraer la larva; si bien en estadios avanzados la 
extirpación quirúrgica suele ser necesaria como 
primera opción.

Las lesiones cutáneas son la tercera causa de con-
sulta en viajeros, solo por detrás de la fiebre y la 
diarrea. Por tanto, es necesario conocer enferme-
dades no autóctonas ya que debido al turismo y fe-
nómenos migratorios podemos tener que enfren-
tarnos a patología importada como en este caso.
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Figura 1.  Pápulas eritematosas excoriadas diseminadas en 
tronco.

ANAMNESIS
Varón de 61 años con antecedente de artritis reu-
matoide en tratamiento con baricitinib 4 mg al día 
y prednisona 10 mg al día. Es ingresado en el ser-
vicio de traumatología con diagnóstico de artritis 
séptica de rodilla izquierda por S. aureus meticilin 
sensible. En este contexto, se decide suspender 
tratamiento biológico y esteroideo, se inicia anti-
bioterapia con cloxacilina intravenosa a dosis altas 
y se realiza sinovectomía de la articulación afecta. 
Al cuarto día de su ingreso, comienza con cuadro 
de prurito intenso generalizado que interfiere en 
el descanso nocturno y que respeta el polo ce-
fálico. Al interrogar a los familiares (mujer e hija), 
refieren encontrarse con prurito de similares ca-
racterísticas desde hace dos semanas. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se objetivan múltiples pápulas eritematosas, en su 
mayoría excoriadas, en tronco y miembros, predo-
minando en flancos y huecos axilares (Figura 1). Lla-
ma la atención la presencia de descamación profu-
sa en los dedos y espacios interdigitales de ambas 
manos asociándose a pequeñas fisuras (Figura 2). En 
región genital y glúteos se encuentran lesiones simi-
lares a las descritas en tronco y extremidades. No se 
aprecia afectación de mucosas ni polo cefálico. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la exploración de los familiares se aprecian 
pápulas color piel, algunas de ellas excoriadas de 
predominio en muñecas, espacios interdigitales, 
axilares y región periumbilical.

DIAGNÓSTICO
Los datos clínicos y el correlato epidemiológico 
sobre la afectación de los convivientes nos orien-
tan hacia un probable diagnóstico de escabiosis. 

TRATAMIENTO
Con esta sospecha diagnóstica, se decide ini-
ciar el tratamiento de nuestro paciente de forma 
combinada: ivermectina oral a 200 mcg/kg de 
peso y permetrina al 5% en crema repitiendo la 
toma y aplicación, respectivamente, a los 7 días. 
De igual modo, se establece el tratamiento de los 
familiares y convivientes con permetrina al 5% en 
crema con el mismo régimen de aplicación (días 
1 y 8) y de forma simultánea al tratamiento del 
paciente. Asimismo, se explican las medidas ge-
nerales a llevar a cabo. 
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Figura 2.  Hiperqueratosis, descamación y fisuras digitales e interdigitales de ambas manos.

EVOLUCIÓN
Tras la segunda dosis de ivermectina y aplicación 
de permetrina 5% crema, nuestro paciente refie-
re mejoría del prurito con remisión del mismo en 
la semana siguiente. A la exploración, las pápulas 
excoriadas han disminuido, aunque persiste con 
cierto eritema generalizado y con hiperquerato-
sis digital de las manos. Igualmente, los convi-
vientes refieren remisión del prurito con al inte-
rrogar tras la segunda aplicación de permetrina 
5% crema.

COMENTARIO1-3

La escabiosis es una infestación por Sarcoptes sca-
biei variante hominis y constituye un importante pro-
blema de salud a nivel mundial. Su forma hiperque-
ratósica o costrosa, también llamada sarna noruega, 
se observa en pacientes inmunodeprimidos (VIH, 
HTLV-1, trasplantados…) y con alteraciones sensiti-
vas o motoras habitualmente por trastornos neuro-
lógicos. Clínicamente, suele cursar con prurito leve 
o ausente, así como lesiones difusas consistentes 
en eritema, hiperqueratosis, descamación, costras y 
fisuras, más prominentes en regiones acras.
En nuestro caso el paciente presentaba un pru-
rito intenso asociado a múltiples lesiones pa-

pulares excoriadas en tronco y extremidades, a 
diferencia de la escabiosis clásica, en la que las 
lesiones suelen ser más sutiles y menos nume-
rosas. La descamación y fisuras digitales e inter-
digitales orientaban más el diagnóstico hacia su 
forma hiperqueratósica, lo cual concordaba con 
los antecedentes del paciente el cual se encon-
traba en tratamiento con baricitinib y predniso-
na de forma crónica para el manejo de su artritis 
reumatoide.
En estos casos, las guías europeas recomiendan 
tratamiento combinado: escabicida oral y tópico, 
con lo cual se consiguió la remisión del cuadro 
de nuestro paciente.
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32
¿Enfermedad ampollosa o infecciosa?
Esmeralda Silva Díaz, Andrea Estébanez Corrales, Bárbara Vázquez 
Fernández, Alejandro García Vázquez y María Dolores Ramón Quiles

ANAMNESIS
Un varón de 60 años con antecedentes de hiper-
tensión arterial, dislipemia, enfermedad pulmonar 
obstructiva crónica y carcinoma de pulmón me-
tastásico y en tratamiento con antihipertensivos, 
diúréticos, hipolipemiantes y analgésicos opioi-
des, consultó por lesiones cutáneas asintomáticas 
de una semana de evolución que aparecieron ini-
cialmente como pápulas eritematosas en el cuello 
y que posteriormente se tornaron ampollosas y se 
extendieron a otras zonas. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
El paciente presentaba ampollas flácidas de con-
tenido purulento sobre una base eritematosa en el 
cuello, axilas, parte alta del tronco, zona lumbar e 
inguinal y en las raíces de extremidades inferiores. 
Algunas ampollas estaban destechadas dejando 
a la vista un fondo liso de color rojo brillante con  
una línea descamativa en periferia (Figura 1)

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS: 
Se realizó un cultivo del contenido de una de las 

a

c

b

d

Figura 1. a) Múltiples lesiones ampollosas de contenido purulento, algunas de ellas destechadas, en el tronco, la zona axilar. b) 
Región lumbosacra. c) Detalle de ampolla flácida de contenido purulento. d) HE (100X) Ampolla subcórnea con acúmulo de neu-
trófilos en su interior e infiltrado inflamatorio acompañante en dermis superficial.
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ampollas para descartar un proceso infeccioso 
y una biopsia cutánea con inmunofluorescencia 
para descartar una enfermedad ampollosa. En la 
biopsia se observó una ampolla subcornea con un 
infiltrado inflamatorio en dermis superficial y la in-
munofluorescencia fue negativa (Figura 2). Los cul-
tivos fueron positivos para staphylococcus aureus.

DIAGNÓSTICO
Impétigo ampolloso

TRATAMIENTO
Se pautó tratamiento con antibiótico amoxicilina + 
ácido clavulánico 875/125mg cada 8 horas durante 
1 semana. 

EVOLUCIÓN
Se evidenció una resolución de todas las lesiones 
una semana más tarde y el paciente no presentó 
nuevos episodios en los meses posteriores. 

COMENTARIO 
El impétigo ampolloso (IA) es una patología infec-
ciosa causada generalmente por S. aureus y que 
afecta generalmente a niños de entre 2 y 5 años1. 
La clínica generalmente se inicia con vesículas pe-
queñas que posteriormente evolucionan a ampo-
llas flácidas, inicialmente con un contenido claro 
que adquieren posteriormente un aspecto puru-

lento en algunos casos ya que generalmente el te-
cho de la ampolla se rompe fácilmente por lo que 
es difícil encontrar ampollas en estadio avanzado1. 
El diagnóstico diferencial se ha de hacer con otras 
enfermedades ampollosas como el penfiogide 
ampolloso, la psoriasis pustulosa, la dermatosis 
pustulosis subcornea (DPS) o enfermedad de Sne-
ddon Wilkinson, entre otras2. En nuestro caso nos 
planteamos como principal diagnóstico diferencial 
la DPS debido a su gran semejanza clínica, aunque 
también comparten similitudes histológicas ser, 
ya que las pústulas se localizan a nivel subcórneo 
en ambas entidades3. En la DPS el contenido de 
las ampollas es estéril, por lo que el cultivo mi-
crobiológico de las lesiones será una herramienta 
útil para discernir si se trata de una enfermedad 
infecciosa o no1,3. En nuestro caso los cultivos y la 
buena respuesta al tratamiento antibiótico admi-
nistrado fueron la clave del diagnóstico. 
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ANAMNESIS
Mujer de 44 años, sin antecedentes de interés, 
que ingresó en la unidad de cuidados intensivos 
de nuestro centro con fiebre, dolor abdominal, 
diarrea y lesiones cutáneas eritematovioláceas 
de rápida evolución en tronco y ambos miem-
bros inferiores. En menos de 24 horas la pacien-
te sufrió un deterioro brusco del estado general 
presentando hipotensión, taquicardia, taquip-
nea, oliguria y bajo nivel de conciencia que pre-
cisó intubación orotraquel, infusión de drogas 
vasopresoras e inicio de antibioterapia de amplio 
espectro con diagnóstico de shock séptico de 
etiología desconocida.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física cutánea se observaban 
extensas máculas eritematopurpúricas con-
fluentes con algunas zonas de morfología reti-
forme en tronco y extremidades con despega-
miento epidérmico y formación de ampollas 
en algunas localizaciones así como lesiones 
necróticas distales en zonas acras (Figura 1a 
y b). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Analíticamente destacaba una leucocitosis de 
15.600cel/μL, así como una elevación de cifras 
de proteína C reactiva y procalcitonina, marcada 
trombocitopenia y datos de coagulopatía com-
patibles con una coagulación intravascular dise-
minada.
Se realizó un TAC body donde se observó un pa-
trón intersticial pulmonar sugestivo de síndrome 
de distrés respiratorio agudo y un bazo atrófico no 
viable con múltiples calcificaciones en su interior.
En los hemocultivos se aisló un Streptococco 
Pneumoniae.

01
Lesiones purpúricas extensas de rápida 
progresión
Alba Calleja Algarra, Raquel Aragón Miguel, Juan José Andrés Lencina 
y Fátima Tous Romero

Figura 1.  a) Máculas eritematopurpúricas de morfología reti-
forme afectando a la totalidad del tronco con áreas geográfi-
cas claras en su centro. b) Necrosis digital.

a

b
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Se realizó una biopsia cutánea que mostró una 
necrosis epidérmica extensa así como la presen-
cia de trombos y depósitos de fibrina intravascu-
lares a nivel de la dermis y abundante extrava-
sación hemática asociada, todo ello compatible 
con una vasculopatía trombótica.

DIAGNÓSTICO
Púrpura fulminans secundaria a shock séptico 
por Streptococco Pneumoniae en paciente asplé-
nica (bazo no funcionante).

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
A pesar de medidas de resucitación intensivas, 
el estado de la paciente empeoró y las lesiones 
cutáneas progresaron hacia una gangrena peri-
férica con necrosis digital y facial, falleciendo fi-
nalmente tras una semana de ingreso en unidad 
de cuidados intensivos.

COMENTARIO1-5

La púrpura fulminas es una complicación poco 
frecuente y generalmente fatal que puede apa-
recer en contexto de procesos infecciosos como 
meningococcemia o infecciones producidas por 
Streptococco B-hemolítico, Streptococco Pneu-
moniae o Haemophilus influenza.
Desde el punto de vista cutáneo se caracteriza 
por la presencia de lesiones purpúricas de rápi-
da progresión que traducen una isquemia cutá-
nea. Suele asociarse a síntomas sistémicos (mal 
estado general, fiebre, hipotensión y oliguria). El 
diagnóstico diferencial se debe establecer con 
la púrpura de Scholein-Henoch, la púrpura trom-
bocitopénica trombótica y la púrpura tromboci-

topénica postinfecciosa. Es prioritario el manejo 
mediante terapia de soporte, fluidoterapia intra-
venosa, reposición de factores de coagulación 
y antibioterapia dirigida. La afectación cutánea 
puede requerir debridamiento quirúrgico, injertos 
y en ocasiones amputación de zonas no viables.
Como conclusión, la púrpura fulminans es un 
cuadro que condiciona una importante morbi-
mortalidad. Su reconocimiento temprano, así 
como el diagnóstico etiológico y tratamiento es-
pecífico son fundamentales para evitar la progre-
sión y prevenir complicaciones.
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02
Lesiones necróticas y púrpura retiforme 
de predominio acral
Alberto Conde Ferreirós, Ignacio Tormo Alfaro, Rubén García Castro 
y Marta González de Arriba

ANAMNESIS
Paciente de 88 años con lesiones cutáneas desde 
hacía 1 año, empeorando en los últimos días. No 
fiebre, clínica articular, respiratoria ni gastrointes-
tinal. Hipertensión arterial, EPOC, epilepsia parcial 
compleja, demencia de Alzheimer y dependiente 
para las ABVD. Operada de un tumor en mama y 
en tratamiento con omeprazol, ácido acetilsalicíli-
co, triamtereno/furosemida y levetiracetam.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física realizaba mostraba le-
siones maculopapulosas, purpúricas de predo-
minio en regiones acrales. En algunas locali-
zaciones las lesiones eran necróticas mientras 
que en otras regiones las lesiones exhibían 
flictenas hemorrágicas. Característicamente, 
las lesiones se mostraban frías a la palpación 
(Figura 1).

Figura 1.  Lesiones maculopapulosas purpúricas y necróticas en regiones acrales. A medida que progresa la enfermedad, las lesio-
nes evolucionan hacia la formación de lesiones necróticas (a, b, c, d y f). A nivel de codo derecho (e) se observa lesión purpúrica 
retiforme no inflamatoria; lesión característica de los síndromes de oclusión microvascular (vasculopatía trombótica).

a
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la analítica realizada destacaba la presencia 
de 8 x 106 hematíes, 17 g/dl hemoglobina y 56% 
hematocrito. El anticoagulante lúpico fue posi-
tivo sin observarse otras alteraciones en la coa-
gulación. El estudio de autoninmunidad mostró 
negatividad para ANA y ANCA. El anticuerpo an-
ticardiolipina IgM fue positivo mientras que la β-2 
glicoproteína (IgM e IgG) y anticardiolipina IgG 
fueron negativos. La determinación de las cri-
globulinas fueron negativas en dos ocasiones. 
El estudio del gen JAK2 objetivó una mutación 
en el alelo V617F. La biopsia cutánea mostraba 
una necrosis epidérmica extensa con presencia 

de trombos de fibrina eosinófilos que ocluían los 
vasos sanguíneos localizados en dermis superfi-
cial, media y profunda. No se observaron signos 
de vasculitis leucocitoclástica. El diagnóstico 
histopatológico fue compatible con vasculopatía 
trombótica (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Síndrome antifosfolípido primario (SAFL) en una 
paciente con síndrome mieloproliferativo (SMP).

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con acenocumarol mante-
niendo un INR 2-3. 

Figura 2.  La visión panorámica de la biopsia cutánea exhibe una necrosis epidérmica que afecta a toda la extensión de la muestra 
(a: H&E x 20 y b: H&E x 40). A mayor aumento, se observan trombos de fibrina eosinófilos que ocluyen la luz de los vasos sanguí-
neos y hemorragia. Los vasos se rodean de un infiltrado inflamatorio mínimo (c: H&E x 100 y d: H&E x 400).
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EVOLUCIÓN
La paciente sufrió un incremento de sus cifras 
de plaquetarias llegando a 1.000.000, con lo que 
las lesiones cutáneas empeoraron ligeramente. 
En este momento, se inició tratamiento con hi-
droxiurea. Desde entonces, la paciente no pre-
sentó nuevas lesiones cutáneas y las lesiones 
preexistentes comenzaron a epitelizar de forma 
favorable.

COMENTARIO1-5

Existe un amplio abanico de etiologías que pue-
den originar una púrpura retiforme acral no in-
flamatoria (vasculpatía trombótica). La eritrome-
lalgia que se produce en los SMP puede llegar a 
provocar una púrpura retiforme o incluso lesio-
nes necróticas. Está desencadenada por la oclu-
sión microvascular mediada por las plaquetas y 
característicamente responde de forma favora-
ble al AAS. El síndrome antifosfolípido (SAFL) es 
una coagulopatía sistémica que suele afectar a 
mujeres en torno a los 40 años. Su patogenia es 
desconocida pero se ha comprobado que los an-
ticuerpos antifosfolípido interfieren en la cascada 
de la coagulación. Las lesiones cutáneas son muy 
heterogéneas y pueden ir desde una púrpura re-
tiforme acral hasta cuadros graves con repercu-
sión multiorgánica (SAFL catastrófico). Para su 
diagnóstico se emplean los criterios de Sappo-
ro-Sydney donde es necesario cumplir al menos 
un criterio clínico y otro serológico. El tratamien-
to en un episodio agudo consiste en anticoagula-

ción manteniendo un INR 2-3. En nuestra pacien-
te, a pesar de mantener un INR 2-3 las lesiones 
cutáneas no se controlaron completamente has-
ta que se inició hidroxiurea. Por lo tanto, aunque 
la paciente cumpliese criterios de SAFL, no po-
demos descartar que el SMP haya contribuido en 
las lesiones que presenta la paciente. 
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03
Eritema característico, origen atípico
Álvaro Barranquero Fernández, Pilar Luque Varela, 
Gustavo Guillermo Garriga Martina y Norberto López Navarro

ANAMNESIS
Mujer de 83 años con antecedentes de adeno-
carcinoma de endometrio con metástasis pulmo-
nares en cuidados paliativos. Acude a consulta 
por presentar cuadro cutáneo de meses de evo-
lución que se inició en miembros superiores y se 
extendió a tronco a modo de lesiones eritemato-
sas irregulares que crecen en sentido centrífugo. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Múltiples lesiones maculopapulosas eritematosas 
con borde descamativa y sobreelevado, con algu-
nas lesiones costrosas y ampollas rotas en perife-
ria en tronco y extremidades superiores (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la biopsia cutánea (Figura 2) se observa hiper-
queratosis con paraqueratosis, acantosis y dismi-
nución de la capa granulosa, así como infiltrado 
linfocitario perivascular. Estos hallazgos clinico-
patológicos son compatibles con eritema necro-
lítico migratorio. En la analítica sanguínea no se 
observa aumento de glucagón sérico. Los niveles 
de zinc, magnesio, albúmina y prealbúmina esta-
ban en el límite bajo de la normalidad.

DIAGNÓSTICO
Eritema necrolítico migratorio de probable ori-
gen paraneoplásico.

TRATAMIENTO
Tratamiento con suplementos multivitamínicos y 
de zinc.

EVOLUCIÓN
Se presentó mejoría de las lesiones tras varias se-
manas de tratamiento, con posterior evolución a hi-
perpigmentación residual, típico de esta patología. 

Figura 1. Imagen clínica.

Figura 2. Imagen histológica.
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COMENTARIO
El eritema necrolítico migratorio (ENM) es una 
dermatosis infrecuente, que clínicamente se ma-
nifiesta como una erupción maculopapulosa con 
tendencia al crecimiento centrífugo. Esta entidad 
se ha asociado clásicamente al glucagonoma (un 
tumor poco frecuente de los islotes pancreáti-
cos).
Sin embargo, en muy raras ocasiones se han des-
crito casos de esta erupción en pacientes sin este 
típico origen. Varias patologías se han asociado 
a este síndrome: la malabsorción intestinal (en-
fermedad celíaca), cirrosis hepática, enfermedad 
inflamatoria intestinal (enfermedad de Crohn), 
pancreatitis crónica y algunos tumores malignos 
(carcinoma de células pequeñas de pulmón, neo-
plasias intestinales... y otros).

Se ha postulado una teoría multifactorial: el esta-
do catabólico inducido por múltiples factores (en 
nuestro caso, probablemente la neoplasia subya-
cente) ocasiona una hipoaminoacidemia, hipo-
proteinemia, un déficit de zinc y de ácidos grasos 
esenciales, aumentando el ácido araquidónico a 
nivel cutáneo, lo que provocaría un aumento del 
estado inflamatorio.
La buena respuesta al tratamiento con suple-
mentos de zinc y multivitamínicos refuerza el 
diagnóstico.
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04
Lo que cuentan unos pies
Carolina Domínguez Mahamud, Aina Vila Payeras, Amador Solá Truyols 
y Antoni Nadal Nadal

ANAMNESIS
Varón de 73 años, natural de Chile, sin alergias 
medicamentosas conocidas. Como hábitos 
tóxicos era exfumador desde 2003, de 60 pa-
quetes/año desde los 15 años, y presentaba 
alcoholismo crónico leve. Refería realizar una 
dieta con alto contenido de picante. Como an-
tecedentes patológicos presentaba una angina 
inestable en estudio desde 2018 y pendiente 
de cateterismo, enfermedad pulmonar obs-
tructiva crónica grave, síndrome de apnea-hi-
poapnea del sueño moderado y enfermedad 
renal crónica. Su tratamiento habitual era cal-
cifediol, ácido acetilsalicílico, ranolazina, olo-
daterol/tiotropio, atorvastatina, clopidogrel, 
nitroglicerina.
Acude en enero de 2019, derivado de urgencias, 
por presentar descamación plantar bilateral de 
aproximadamente 1 mes de evolución que había 

estado tratando con betametasona dipropionato 
con leve mejoría. A la anamnesis dirigida, el pa-
ciente no refería síndrome constitucional pero si 
una pérdida de 1,5 kg en el último mes, asociándo-
lo al inicio de una dieta. No había presentado mele-
nas o hematemesis. No otra clínica acompañante. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A nivel plantar, presentaba hiperqueratosis amari-
llenta en forma de placas gruesas en ambas plan-
tas y de manera simétrica. Había un predominio 
de afectación en talones y región de primer me-
tatarsofalange. Sin afectación de espacios inter-
digitales. Además, también se apreciaba discreta 
descamación de los pulpejos. 
A nivel ungueal presentaba onicólisis, distrofia 
e hiperqueratosis también amarillenta de varias 
uñas de ambos pies, con predominancia de la 
primera uña (Figura 1).

Figura 1.  a) hiperqueratosis plantar amarillenta en forma de placas gruesas en ambas plantas y de manera simétrica. b) onicólisis, 
distrofia e hiperqueratosis también amarillenta de varias uñas de ambos pies, con predominancia de la primera uña.

a b
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Figura 2.  Ambos pies con resolución de hiperqueratosis plantar.

Ante dichos hallazgos, encontrándonos con una 
hiperqueratosis plantar de reciente aparición y un 
dudoso síndrome constitucional, se cursó cultivo 
de hongos y se solicitaron las pruebas descritas a 
continuación de forma ambulatoria.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Radiografía de tórax comentada con radiología 
que no muestra alteraciones agudas. Cultivo de 
hongos de escamas de plantas de pies, informa-
do posteriormente, con resultado negativo. San-
gre oculta en heces positiva. Análisis de sangre 
que evidencia en el hemograma una hemoglo-
bina de 6 g/dl microcítica hipocroma (previa de 
noviembre de 12,7 g/dl), resto del análisis normal. 

EVOLUCIÓN
Ante los hallazgos se contacta con paciente y se 
recomienda ingreso para transfusión de concen-
trado de hematíes y ampliación de pruebas com-
plementarias. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Posteriormente, se procede a completar estudio. 
Se realiza un electrocardiograma, que no evidencia 
alteraciones. Una gastroscopia, donde se eviden-
cia a 4 cm del cardias, en el cuerpo gástrico, una 
lesión ulceroproliferativa de unos 5 cm de diámetro 
de aspecto neoplásico. Se toman varias biopsias 
de la lesión observada, que son informadas desde 
anatomía patológica como adenocarcinoma de 
tipo intestinal. Seguidamente, se realiza estudio de 
extensión por medio de tomografía computeriza-
da de la región toracoabdominopélvico. En él se 
evidencia la tumoración gástrica que mide aproxi-
madamente 5-5,5 cm de longitud, está centrada en 
unión cuerpo/fundus con extremo proximal a unos 
17 mm de la unión esófago-gástrica y se asocia a un 
desflecamiento de la grasa peritumoral y a múlti-
ples adenopatías subcentimétricas en el ligamento 
gastrohepático (estadio radiológico T3 N1).

DIAGNÓSTICO
Ante la presencia de una hiperqueratosis plan-
tar abrupta asociada a una neoplasia de recien-

te diagnóstico (adenocarcinoma gástrico E-IIB 
(T3N1) de tipo intestinal bien diferenciado), llega-
mos al diagnóstico de un síndrome de Bazex.

TRATAMIENTO INICIAL
Tras nuestra visita y mientras se realizaba las 
pruebas descritas, le pautamos vaselina salicílica 
al 10 %. Tras los hallazgos evidenciados, se propo-
ne desde oncología realizar tratamiento con qui-
mioterapia neoadyuvante y cirugía. 

EVOLUCIÓN
A la espera de inicio de quimioterapia el paciente 
sufre un episodio de hemorragia digestiva aguda en 
casa, por lo que es ingresado y se decide, desde ci-
rugía general, cambio de secuencia de tratamiento. 

TRATAMIENTO FINAL
Se procede a realizar gastrectomía total con linfa-
denectomía junto a quimioterapia adyuvante.

EVOLUCIÓN
Tras cuatro meses desde nuestra visita inicial y 
tras todos los acontecimientos, volvimos a ver al 
paciente, que evidenciaba una resolución com-
pleta de la hiperqueratosis plantar con mejoría 
leve de las alteraciones ungueales (Figura 2).
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COMENTARIO
El síndrome de Bazex, es un síndrome paraneo-
plásico raro, con un pico de incidencia a los 
60 años y con predominancia en hombres (3:1)1. 
Está descrito que en un 67% de los pacientes, 
las lesiones cutáneas preceden a la neoplasia, 
en un 18% simultáneamente y en un 15% poste-
riormente2. La neoplasia más frecuente asocia-
da es de orofaringe y laringe en un 48,6%2. El 
adenocarcinoma gástrico se asocia en un por-
centaje de 8%3.
Se caracteriza por un cuadro de tres fases: prime-
ra, con lesiones eritematovioláceas con descama-
ción en regiones acrales; segunda, hiperquerato-
sis palmoplantar; tercera, si el tumor no es tratado, 
las lesiones progresan por todo el cuerpo3. 
La patogénesis es desconocida, aunque se han 
descrito mecanismos inmunológicos implica-
dos. Como otros síndromes paraneoplásicos, 
las lesiones cutáneas se resuelven tras trata-
miento efectivo de la neoplasia y su reaparición 
sugieren recaída4. Algunos autores han emplea-
do dosis bajas de acitretino en casos paliativos5. 
Los corticoides tópicos, ácido salicílico, análo-
gos de la vitamina D y PUVA, suelen ser inefec-
tivos4. 
Se presenta un síndrome de Bazex, donde las le-
siones nos orientan a buscar una neoplasia, rea-

lizando un diagnóstico precoz y una mejora en el 
pronóstico del paciente.
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Placas, nódulos y úlceras necróticas en paciente 
con síndrome constitucional
Cristina Vico Alonso, Alba Sánchez Velázquez, Belén Pinilla Martin 
y Concepción Postigo

ANAMNESIS
Mujer de 54 años sin antecedentes clínicos de 
interés ni historia previa de enfermedad gas-
trointestinal, que consultó por un cuadro de 
días de evolución de nódulos asintomáticos en 
miembros inferiores con rápida ulceración se-
cundaria. Asociaba además caquexia y pérdida 
de peso severa en los últimos 3 meses. Refería 
algunos episodios de diarrea en las últimas se-
manas sin asociar productos patológicos. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Nódulos y placas infiltradas, de morfología circu-
lar, con úlceras de 1,2 cm con un borde neto eri-
tematovioláceo bien definido que se extendían 
por piernas y tobillos. Algunas de las lesiones cu-
táneas presentaban necrosis centrales (Figura 1). 
Los pulsos distales estaban presentes. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS 
Se realizó una radiografía de tórax, sin hallazgos, 
y un análisis de sangre rutinario sin eosinofilia, 

con función renal normal. Los test de autoinmu-
nidad fueron negativos para PR3 (c-ANCA) y MPO 
(p-ANCA) así como para anticuerpos antifosfoli-
pídicos y anticoagulante lúpico. Las crioglobuli-
nas fueron también negativas. Se realizó además 
un estudio completo de trombofilia que resultó 
negativo. En cuanto a pruebas de imagen, un 
estudio eco-doppler reveló una suboclusión de 
vena femoral superficial derecha y una trombosis 
completa de la vena poplítea izquierda.
Se realizó una biopsia cutánea incisional que evi-
denció vasos de mediano y pequeño tamaño de 
dermis reticular media y profunda con oclusión 
parcial y completa de la luz por trombos hialinos. 
No se identificaba necrosis fibrinoide de la pared 
vascular ni infiltrado inflamatorio agudo neutrofíli-
co, aunque sí frecuentes eosinófilos en la dermis. 
En la pared de algunos de los vasos trombosados 
se observaban formaciones granulomatosas cons-
tituidas por histiocitos epitelioides y células multi-
nucleadas gigantes, sin componente inflamatorio 
linfocitario ni necrosis caseosa (Figura 2).

Figura 2.Figura 1.
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Las técnicas de Ziehl, PAS y Grocott no demos-
traron microorganismos. 
Ante el hallazgo histopatológico en piel de vascu-
litis granulomatosa trombosante y la clínica sisté-
mica de la paciente, se indicó un estudio endos-
cópico para descartar enfermedad inflamatoria 
intestinal (EII). La colonoscopia reveló hallazgos 
compatibles con enfermedad de Crohn colónica 
grave. 

DIAGNÓSTICO 
Vasculitis granulomatosa trombosante como ma-
nifestación cutánea específica de enfermedad 
de Crohn. 

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN 
Se inició tratamiento con antibioterapia, metil-
prednisolona intravenosa 1,5 mg/kg y anticoagu-
lación con acenocumarol siendo dada de alta a 
las dos semanas con remisión completa de las 
lesiones cutáneas. 

COMENTARIO1-6

Casi las mitad de los pacientes con EII presen-
tan manifestaciones extraintestinales, siendo las 
más comunes las lesiones cutáneas. Se han des-
crito tres formas diferentes de afectación cutá-
nea: lesiones cutáneas específicas, aquellas que 
son idénticas histopatológicamente a las que 
aparecen en el intestino, pero en zonas de piel o 
mucosas adyacentes; lesiones cutáneas reacti-
vas, probablemente secundarias a una reacción 
antigénica cruzada entre antígenos de la piel y 
el tracto gastrointestinal, como el eritema nudo-
so, las aftas orales, el pioderma gangrenoso y 
la vasculitis cutánea; y lesiones asociadas, cuyo 
mecanismo patogénico es totalmente desco-
nocido, como son la pustulosis palmoplantar, 
el vitíligo, el eritema palmar y la hidrosadenitis 
supurativa. 
La enfermedad de Crohn metastásica es una for-
ma infrecuente de enfermedad de Crohn extra-
intestinal caracterizada por la presencia de gra-
nulomas no necrotizantes en órganos alejados 
del tracto gastrointestinal, siendo la piel la loca-

lización más frecuente y las piernas, vulva, pene 
y cara los lugares más comúnmente afectados. 
Histológicamente presenta granulomas dérmi-
cos no necrotizantes de tipo sarcoideo. Dentro 
de las formas de Crohn metastásico se ha des-
crito una variedad aún más infrecuente (11 casos 
publicados hasta ahora), que es la vasculitis o lin-
fangitis granulomatosa cutánea, a veces trombo-
sante, como en nuestro caso, caracterizada por 
la presencia de granulomas de tipo sarcoideo en 
la pared de los vasos, generalmente con necrosis 
fibrinoide, que se acompaña hasta en un 60% de 
los casos de eosinófilos dérmicos, lo que facilita 
el diagnóstico diferencial con la sarcoidosis. 
Es deber del dermatólogo considerar tal entidad 
clínico-patológica entre las claves diagnósticas 
que permitan, como en este caso, encauzar las 
pruebas complementarias necesarias para el 
diagnóstico y tratamiento de la enfermedad in-
flamatoria intestinal. 
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Lesiones eritematocostrosas en tórax superior
David Vega Díez, Marta Bandini, Ana Rodríguez-Villa Lario 
e Isabel Polo Rodríguez

ANAMNESIS
Varón de 71 años, fumador de 3 paquetes/día hasta 
hace siete años y en seguimiento por urología por 
HBP y elevación del PSA con biopsias de próstata 
repetidas sin signos de neoplasia, que acude a ur-
gencias por la aparición desde hace cinco meses de 
exantema eritematoso pruriginoso en frente, región 
malar y región superior del tórax con progresión 
hacia cuero cabelludo, brazos y manos, así como 
debilidad muscular en cintura escapular y pelviana 
en los dos últimos meses, asociando en los últimos 
días a dolor a la movilización de las articulaciones 
de dichos territorios. Niega síndrome constitucio-
nal, fiebre, alteraciones del ritmo intestinal, produc-
tos patológicos en las heces, tos, expectoración, 
dolor torácico, disfagia o fenómeno de Raynaud.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En tórax se observa placa eritematoviolácea in-
filtrada, en capelina que afecta a 1/3 superior de 
espalda, cuello y escote, de bordes bien demar-
cados, con lesiones papulocostrosas dispersas en 
cara anterior de tórax (Figura 1) así como eritema 

Figura 1.  Eritema en capelina con lesiones papulocostrosas 
en cara anterior del tórax.

Figura 2.  Eritema en heliotropo y lesiones papulocostrosas 
frontales. 

difuso en resto de abdomen y MMSS y escoriacio-
nes secundarias al rascado de distribución gene-
ralizada. En cara dorsal de ambas manos destaca 
eritema violáceo más intenso en articulaciones 
MCF, así como lesiones purpúricas milimétricas en 
dorso de dedos con engrosamiento de la cutícula. 
En región facial, eritema violáceo de predominio 
periorbitario asociado a edema (Figura 2), mien-
tras que en cuero cabelludo encontramos poiqui-
lodermia en región frontal, con lesiones papulo-
costrosas similares a las encontradas en el escote. 
Resto de exploración física sin alteraciones. 
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En las pruebas analíticas realizadas no se objeti-
van alteraciones en hemograma ni en bioquímica 
salvo CK de 2.265 con estudio de autoinmunidad 
con ANA 1/160 con patrón moteado con antiD-
NA negativo y ENA negativos, siendo positivos 
los anticuerpos antiTIF con anti Jo1, Pl7, Pl12, EJ, 
SRP, MI2, MDA5, Ku, PM-Scl 100, Scl70 y SSA/Ro 
negativos.
Se realiza biopsia muscular con positividad para 
HLA en la región perifascicular sin encontrarse 
infiltrado inflamatorio perimisial, atrofia perifas-
cicular o depósito del complejo de ataque de 
membrana del complemento en capilares endo-
misiales. En la biopsia cutánea se observa infil-
trado inflamatorio de predominio linfocitario y 
extenso depósito de mucinas dérmicas con la 
técnica PAS azul alcián, con negatividad en la in-
munofluorescencia directa. 
En TAC toracoabdminopélvico se observa lesión 
pulmonar en lóbulo inferior izquierdo en proba-
ble relación con afectación tumoral, realizándose 
PAAF de este nódulo con histología compatible 
con carcinoma neuroendocrino de célula peque-
ña.

DIAGNÓSTICO
Dermatomiositis paraneoplásica secundaria a 
carcinoma pulmonar neuroendocrino de célula 
pequeña.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con corticoides a dosis de 
1  mg/kg/día, siendo necesario, ante progresión 
de la enfermedad, inmunoglobulinas intraveno-
sas y tratamiento con rituximab IV. 

EVOLUCIÓN
Tras el diagnóstico inicial se realizó estudio de 
extensión sin objetivarse enfermedad tumoral 
extrapulmonar, comenzándose tratamiento cor-
ticoideo a dosis de 1 mg/kg/día, con mejoría de 
la sintomatología y práctica desaparición de las 
lesiones cutáneas. Dada la persistencia de la de-

bilidad muscular y al referir episodios frecuentes 
de disfagia se decide iniciar tratamiento con in-
munoglobulinas intravenosas y dada la progre-
sión de la debilidad muscular pese al tratamiento 
se inició tratamiento con rituximab.
Respecto al tratamiento del carcinoma pulmonar 
se comenzó, de acuerdo con el servicio de onco-
logía, tratamiento con cisplatino y etopóxido.
Durante los meses posteriores al diagnóstico el 
paciente presentó debilidad progresiva y múl-
tiples episodios de infecciones respiratorias e 
infecciones del tracto urinario que precisaron 
ingreso en 3 ocasiones, falleciendo el paciente 
5 meses después del diagnóstico por complica-
ciones secundarias al proceso neoformativo.

COMENTARIO
La dermatomiositis (DM) y la polimiositis (PM) 
pertenecen al grupo de miopatías inflamatorias 
idiopáticas (MII). Estas entidades se caracterizan 
por la presencia de debilidad muscular proximal, 
niveles elevados de enzimas musculares, altera-
ciones específicas en el electromiograma y por la 
presencia de infiltrado inflamatorio en el múscu-
lo esquelético. Dentro de las manifestaciones cu-
táneas clásicas encontramos las pápulas de Got-
tron, el eritema en Heliotropo, el eritema facial, el 
eritema en capelina, los infartos hemorrágicos en 
dedos y las alteraciones ungeales.
La asociación entre las MII y el cáncer está bien 
establecida (en especial con la dermatomiosi-
tis). Los tumores más frecuentemente asociados 
(aproximadamente el 70%) son el adenocarcino-
ma de cérvix, de pulmón, de ovario, de páncreas, 
de vejiga y de estómago. Las características clí-
nicas que deben hacer sospechar un origen pa-
raneoplásico de una DM son la edad avanzada, 
la enfermedad cutánea severa (en especial si hay 
necrosis dérmica o eritema en capelina extenso), 
la resistencia al tratamiento, historia personal tu-
moral previa, la ausencia de afectación pulmonar 
y la ausencia de anticuerpos asociados a miositis 
o la positividad de anticuerpos asociados a mio-
sitis asociada a malignidad (antiTIF o antiNXP).
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Lesiones eritematovioláceas múltiples resistentes 
a tratamiento
Inés Gracia-Darder, Oriol Corral-Magaña, Julián Boix-Vilanova y Ana Bauzá

ANAMNESIS
Mujer de 40 años con antecedentes patológicos de 
neoplasia in situ de recto en remisión completa tras 
tratamiento quirúrgico y acné facial con buena res-
puesta a tratamientos tópicos. Como antecedentes 
familiares su padre y hermano habían presentado 
acné grave. Se encontraba en seguimiento en otro 
centro desde hacía 8 años por hidradenitis supu-
rativa de inicio en axila izquierda y posteriormente 
en zona inguinal tratada con antibióticos tópicos y 
orales, precisando una intervención quirúrgica en 
axila con leve mejoría sintomática. Hacía 2 años, 
tras un embarazo, la paciente había consultado a 
otro centro por la aparición de una úlcera en pier-
na derecha de meses de evolución que fue inicial-
mente tratada con antibioterapia, diagnosticándo-
se tras la realización de una biopsia y la obtención 
de cultivos negativos, de pioderma gangrenoso. 
Había recibido prednisona 60 mg vía oral descen-
diendo progresivamente la dosis durante 8 meses. 
Al suspender el tratamiento corticoideo, desarrolló 
múltiples lesiones nodulares eritemato-violáceas, 
muy dolorosas, en diversas localizaciones que fue-
ron histológicamente sugestivas de pioderma gan-
grenoso por lo que se trataron con prednisona 30 
mg al día vía oral junto con Dapsona 100 mg diarios 
vía oral durante 12 meses, sin respuesta clínica. La 
paciente fue remitida entonces a nuestro centro. 
A la anamnesis, negaba la presencia de artralgias 
o signos de artritis, fotosensibilidad, aftas orales o 
genitales, o fenómeno de Raynaud en extremida-
des. Tampoco presentaba dolor abdominal, altera-
ciones del hábito deposicional, clínica respiratoria, 
u otra sintomatología acompañante.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Destacaban lesiones nodulares eritemato-violáceas 
múltiples, bien delimitadas de diferente tamaño y 
morfología, algunas presentaban ulceración super-
ficial, no supurativas, distribuidas de forma simétri-
ca en extremidades inferiores y tronco (Figura 1a).

Figura 1a.  Imágenes Clínicas. Pápulo-nódulos eritemato 
violáceos con ulceración superficial central distribuidos 
simétricamente en ambos muslos.

Además presentaba lesiones cicatriciales en ambas 
axilas junto con pápulas y nódulos eritematosos 
con fístulas activas y drenaje de material purulento.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una nueva biopsia de una de las lesiones 
del muslo en la que se observaba un infiltrado in-
flamatorio linfoplasmocitario con numerosos poli-
morfonucleares neutrófilos y eosinófilos que afec-
taba prácticamente toda la dermis, afectando de 
forma focal el tejido celular subcutáneo, sugestiva 
de pioderma gangrenoso. En la ecografía cutá-
nea  de axilas e ingles se observaron múltiples tra-
yectos fistulosos y abscesos compatibles con una 
hidradenitis Hurley III. Se realizó una colonoscopia 
con toma de biopsias que resultó sin hallazgos.
En la analítica destacaba leucocitosis con neu-
trofília así como una PCR y VSG elevadas, re-
sultando sin alteraciones el perfil hepático y re-
nal, el ionograma, así como la autoinmunidad y 
el recuento de Inmunoglobulinas. El estudio de 
genética molecular no detectó mutaciones en el 
análisis de los genes responsables de la Fiebre 
Mediterránea Familiar (gen MEFV), el síndrome 
TRAPS (gen TNFRSF1A), el síndrome de Hiper-IgD 
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y fiebre periódica (gen MVK), los síndromes pe-
riódicos asociados a la criopirina (gen NLRP3), 
el síndrome de Blau/sarcoidosis de inicio precoz 
(gen NOD2), del síndrome de artritis piogénica 
estéril, pioderma gangrenoso y acné (PAPA), la 
Hiperzinquemia/hipercalprotectinemia (gen PS-
TPIP1) ni de la deficiencia de adenosin deamina-
sa-2 (gen CECR1). El estudio del gen NOD2 arrojó 
la variante p.(Gly908Arg) en solo uno de sus dos 
alelos (heterocigosis), presentando este polimor-
fismo una mayor susceptibilidad a padecer en-
fermedad inflamatoria intestinal
Además, se le solicitó un estudio genético san-
guíneo para la mutación del gen PSTPIP1 descrita 
en el síndrome PAPA (artritis piogénica, pioder-
ma gangrenoso y acné) que resultó negativo.

DIAGNÓSTICO
Síndrome de PASH (Pioderma gangrenoso, acné 
e hidradenitis supurativa)

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con Ciclosporina 3 mg/kg/
día vía oral con importante mejoría inicial de las 
lesiones de pioderma, no obstante, aparecieron 
múltiples lesiones exofíticas eritemato-rosadas 
que clínica e histológicamente eran sugestivas 
de granuloma piógeno múltiple, sin presencia de 
otra sintomatología sistémica acompañante, que 
se trataron con corticoides tópicos de alta poten-
cia inicialmente, seguido de tratamiento con ta-
crolimus 0.1% tópico dos veces al día, además del 
tratamiento con Ciclosporina.
A los siete meses, debido a la mejoría insuficiente 
y el dolor de la paciente, se decidió añadir, Ana-
kinra 100 mg diarios vía subcutánea. Durante los 
2 primeros meses se observó un empeoramiento 
de las lesiones, seguido de una mejoría progresi-
va, tanto de las lesiones de hidradenitis y de pio-
derma gangrenoso, como del intenso dolor que 
producían. Esto permitió suspender de manera 
definitiva el tratamiento con Ciclosporina, mante-
niendo el tratamiento con Anakinra.
A los siete meses, debido a la mejoría insuficiente 
y el dolor de la paciente, se decidió añadir, ana-
kinra 100 mg diarios vía subcutánea. Durante los 
2 primeros meses se observó un empeoramiento 
de las lesiones, seguido de una mejoría progresi-
va, tanto de las lesiones de hidradenitis y de pio-

derma gangrenoso, como del intenso dolor que 
producían. Esto permitió suspender de manera 
definitiva el tratamiento con ciclosporina, man-
teniendo el tratamiento con anakinra.

EVOLUCIÓN
La paciente toleró adecuadamente el tratamiento 
con Anakinra sin presentar efectos secundarios y se 
consiguió la remisión de las lesiones de pioderma 
gangrenoso tras 14 de meses de tratamiento (Figuras 
2a-d), espaciando progresivamente las inyecciones.  
Además también mejoraron considerablemente las 
lesiones de Hidradenitis supurativa, permanecien-
do únicamente algún nódulo residual a lo largo de 
los meses, con supuración ocasional que se ha con-
trolado con clindamicina tópica y puntuales tandas 
largas de antibioterapia oral. Además se ha realiza-
do dos sesiones de terapia fotodinámica con ácido 
5-aminolevulínico (5-ALA) en las lesiones fistulosas 
de ambas axilas, muy bien toleradas.

COMENTARIO1-6

La tríada clínica de pioderma gangrenoso (PG), 
acné e hidradenitis supurativa (HS) fue descrita 
en 2012 por Braun-Falco y Cols como síndrome 
de PASH. A diferencia del síndrome PAPA, los pa-
cientes con síndrome de PASH no presentan ar-
tritis piogénica, a pesar de compartir ambas enti-
dades mutaciones, aunque diferentes, en el gen 
PSTPIP1 del cromosoma 15q. En los pacientes con 
Sd. PASH se han descrito hasta el momento va-
rias mutaciones diferentes, entre ellas un aumen-
to de repeticiones microsatélite en la región pro-
motora del gen PSTPIP1. También se ha descrito 
la asociación de artritis piógena, PG, acné y HS 
como PAPASH, en la que se han encontrado mu-
taciones diferentes del mismo gen PSTPIP1. Estos 
síndromes autoinflamatorios presentan rasgos 
clínicos similares en los que parecen estar rela-
cionados genes implicados en la vía NALP3 del 
inflamasoma produciendo un aumento de IL-1ß e 
induciendo un aumento de la inflamación neutro-
fílica. Esto puede explicar la buena respuesta al 
tratamiento con Anakinra; un fármaco biológico 
antagonista del receptor de la IL-1.
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Figura 2. Evolución tras tratamiento con ciclosporina y anakinra. a i b) Múltiples lesiones cicatriciales y fistulosas de hidradenitis 
supurativa, con muy leve componente inflamatorio activo. c i d) Obsérvese las lesiones residuales cicatriciales de pioderma gan-
grenoso tras el tratamiento.
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08
Y ahora, ¿por qué salen estos bultos?
Loreto Luna Bastante, Laura Alonso Naranjo, Laura Vergara de la Campa 
y Elena Remedios Martínez Lorenzo

ANAMNESIS
Varón de 12 años de edad, con antecedentes per-
sonales de síndrome de Angelman, hipotiroidismo 
subclínico en relación con el tratamiento con val-
proato, obesidad y maldescenso testicular. En tra-
tamiento con valproato, lamotrigina, diazepam, oxi-
butinina y levotiroxina. Consultó en enero de 2017 
en urgencias por el desarrollo de lesiones eritema-
tosas en cara anterior de ambas piernas, coinciden-
tes con zona de roce de ortesis que empleaba para 
la deambulación. Las lesiones se habían tratado 
previamente con corticoide tópico sin mejoría.  No 
había presentado fiebre. No había asociado clínica 
digestiva, respiratoria ni miccional. No antecedentes 
personales de contacto con tuberculosis. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física destacaba la presencia 
de placas eritematosas más intensa en el centro 
y más rosadas en la periferia, de límites difusos, 
bien delimitadas e induradas al tacto, calientes, no 
descamativas, infiltradas con aspecto de piel de 
naranja y realce de los orificios foliculares.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS Y 
TRATAMIENTO
Ante el diagnóstico clínico de paniculitis de posi-
ble origen traumático, se realizó biopsia y se inició 
tratamiento con prednisona 30 mg/24 h e indo-
metacina 25 mg/8 h, ambas en pauta descenden-
te semanal y se suspendió el uso de la ortesis. En 
quince días las lesiones estaban resueltas y la ana-
lítica extraída una semana antes mostraba cómo 
única alteración una velocidad de sedimentación 
globular elevada. Se tomó una biopsia punch de 
una de las lesiones que mostró una paniculitis sep-
tal con leve infiltrado inflamatorio perivascular en 
la dermis, compatible con eritema nodoso. 

EVOLUCIÓN
En julio de 2017, medio año más tarde, consulta 
de nuevo por brote de lesiones similares a las 
previamente descritas pero en esta ocasión ha-
bía asociado fiebre de 38,3 ºC el día de aparición 
de las mismas, así como diarrea la semana pre-
via. A la exploración física presentaba nódulos 
subcutáneos eritematosos localizados en miem-
bros inferiores, con aumento local de tempera-
tura. Además presentaba una lesión localizada 
en miembro superior izquierdo. En este momen-
to se inicia de nuevo tratamiento con prednisona 
e indometacina con respuesta completa en una 
semana y se solicita una analítica completa para 
estudio complementario de eritema nodoso. 
A los tres meses, acudió de nuevo a urgencias por 

Figura 1. Nodulos subcutáneos, bien delimitados, eritematosos 
calientes y dolorosos a la presión, por los que consultó el paciente.
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el mismo motivo. Referían haber iniciado el mes 
previo tratamiento con prednisona e indometacina 
por desarrollo de lesiones similares en miembros 
inferiores, con el mismo las lesiones mejoraban 
pero al suspender los antiinflamatorios empeora-
ban de nuevo. En este momento se valoran los re-
sultados de la analítica solicitada, destacando una 
elevación de reactantes de fase aguda y anticuer-
pos antiestreptolisina O (ASLO) positivos a una 
concentración de 729 UI/ml. La enzima converti-
dora de angiotensina fue negativa, y los niveles 
de complemento así como los anticuerpos antinu-
cleares fueron negativos. Se realizó la prueba de 
intradermorreacción de Mantoux que fue también 
negativa. Ante los resultados obtenidos se realizó 
el test rápido de detección de estreptococo en 
exudado faríngeo que resultó positivo, por lo que 
se inicio tratamiento con amoxicilina/ácido cla-
vulánico 875/125 mg cada 8 horas durante 10 días 
y se inició tratamiento con dapsona 50 mg/día. 
Al mes del tratamiento se realizó un control analítico 
de los valores de ASLO, los cuales se habían negati-
vizado. Dada la ausencia de lesiones se procedió a la 
suspensión del tratamiento con dapsona. Tras 4 me-
ses el paciente no ha desarrollado nuevas lesiones. 

COMENTARIO1-4

Se trata de un varón de 13 años de edad con bro-
tes repetidos de eritema nodoso en miembros 
inferiores.

El eritema nodoso es la forma más frecuente y 
característica de paniculitis septal. Afecta predo-
minantemente a mujeres entre 20 y 30 años, con 
una duración media de los episodios entre 3 y 6 
semanas. En cuanto a la patogenia se piensa que 
se debe a una reacción de hipersensibilidad fren-
te a diferentes desencadenantes, siendo el más 
frecuente en nuestro medio los antígenos estrep-
tocócicos. Además, entre otras causas infeccio-
sas, siempre debe descartarse la primoinfección 
tuberculosa. La tercera causa más frecuente es 
la sarcoidosis, siendo característico del síndro-
me de Löfgren la presencia de adenopatías hilia-
res bilaterales, febrícula y eritema nodoso. Entre 
mujeres en edad fértil, una causa frecuente es la 
toma de anticonceptivos orales. 
En el caso de nuestro paciente se demostró el es-
tado de portador faríngeo de estreptococo, con 
resolución de las lesiones tras la eliminación de 
dicha condición con el tratamiento antibiótico.
En cuanto al tratamiento de primera linea se in-
cluyen los antiinflamatorios no esteroideos, el 
yoduro potásico y los corticoides sistémicos, 
reservándose estos últimos para casos graves e 
incapacitantes. 
En el caso de nuestro paciente, dado el antece-
dente de hipotiroidismo subclínico estaba limita-
do el uso de yoduro potásico. Los tratamientos 
de segunda línea para casos cronificados o recu-
rrentes incluyen la colchicina, dapsona e hidroxi-
cloroquina entre otros. 
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09
Lesiones cutáneas en paciente con síndrome 
Rhupus
Lucía Núñez Hipólito, Joaquín López Robles, Cristina Moya Martín 
y Rosario Haro Ramos

ANAMNESIS
Mujer de 52 años con antecedente de síndrome 
Rhupus (overlap entre lupus eritematoso sisté-
mico y artritis reumatoide) diagnosticado hace 
6 años. Antecedentes dermatológicos de vascu-
litis leucocitoclástica en miembros inferiores y 
nódulos reumatoides en manos, además de epi-
sodios repetidos de lupus cutáneo subagudo por 
los que se encuentra en seguimiento en nuestro 
servicio. En tratamiento actual con cloroquina y 
prednisona. Acude a revisión con un nuevo bro-
te de lesiones cutáneas diseminadas de 7 días de 
evolución con artralgias y malestar general aso-
ciado. La mayoría de las lesiones eran evanescen-
tes en 2-3 días, molestas al roce y no pruriginosas.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se observan pápulas eritemato-
sas mínimamente infiltradas y descamativas sal-
picadas por escote, región cervical y facial. Ade-
más se evidencian otras lesiones superpuestas 

en esas zonas que también afectan a miembros 
superiores, tronco, raíz de miembros inferiores y 
palmas. Estas últimas lesiones son pápulas y pla-
cas eritemato-edematosas rosadas sin afectación 
epidérmica (Figuras 1 y 2). No existía afectación 
mucosa.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la analítica sanguínea destaca linfopenia, trom-
bocitopenia, ANA+ (1/640), Anti-Sm+, Anti-dsD-
NA+, Anti-Ro+, Anti-RNP70+, AntiPCC+, Factor 
Reumatoide+, hipocomplementemia C3 y C4, 
proteína C reactiva y velocidad de sedimentación 
globular elevadas. 
Se realizó una biopsia cutánea de una de las pla-
cas eritemato-edematosas del brazo. El estudio 
histopatológico mostraba una epidermis sin al-
teraciones y un infiltrado inflamatorio perivascu-
lar e intersticial constituido predominantemen-
te por polimorfonucleares de tipo neutrófilo, 
acompañado por leucocitoclasia y eosinófilos 

Figura 1.  Lesiones papulosas eritematosas y descamativas 
en zonas fotoexpuestas de escote junto con placas eritema-
to-edematosas más grandes.

Figura 2.  Detalle de lesiones eritematoedematosas de apa-
riencia urticarial en región cervical izquierda.
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aislados. No se identificaron datos sugestivos de 
vasculitis ni células CD123 + en estudio inmuno-
histoquímico. 

DIAGNÓSTICO
Dermatosis neutrofílica urticarial asociada a sín-
drome Rhupus (junto con lesiones típicas de lu-
pus cutáneo subagudo).

TRATAMIENTO
Al inicio, previo al resultado de la biopsia cutánea, 
se inició tratamiento con azatioprina e incremen-
to de dosis de corticoides con persistencia de las 
lesiones urticariales. Tras el resultado de la biopsia 
compatible con dermatosis neutrofílica urticarial 
se suspendió azatioprina y se decidió iniciar dap-
sona con dosis ajustada al nivel de glucosa-6-fos-
fato deshidrogenasa de la paciente. 

EVOLUCIÓN
Existió buena tolerancia a la dapsona, con mejoría 
progresiva de las lesiones cutáneas urticariformes 
que se mantiene hasta la fecha. La paciente sigue 
presentando brotes de lupus cutáneo que se con-
trolan con corticoides tópicos y cloroquina.

COMENTARIO
La dermatosis neutrofílica urticarial (DNU) es la 
entidad más reciente definida dentro del espec-
tro nosológico amplio de las dermatosis neutro-
fílicas. Se manifiesta clínicamente como lesiones 
urticariformes, dolorosas más que pruriginosas, y 
con coexistencia frecuente de artralgias y fiebre. 
Histopatológicamente se caracteriza por un infil-
trado neutrofílico con leucocitoclasia y sin vas-
culitis, algunos autores consideran clave el epite-
liotropismo neutrofílico aunque no siempre está 
presente. La mayoría de los pacientes con DNU 
presentan una enfermedad sistémica subyacen-
te, principalmente enfermedades autoinflamato-
rias o autoinmunes como el lupus eritematoso 
sistémico, existiendo unos 40 casos descritos 
en la literatura de esta asociación, siendo éste el 
primer caso descrito de asociación con Rhupus. 
Destacamos la importancia de tener en cuenta 
esta entidad ante un brote de lesiones cutáneas 
en pacientes con lupus eritematoso sistémico 
para realizar un correcto diagnóstico diferencial 
con la urticaria-vasculitis y el lupus cutáneo para 
un manejo adecuado con fármacos inhibidores 
de la migración neutrofílica y evitar el tratamien-
to inmunosupresor cuando no está indicado.
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10
Adolescente con lesiones cutáneas dianiformes y 
mucositis intensa
Beatriz Baleato Gómez, Pedro Jesús Gómez Arias, 
Juan Luis Sanz Cabanillas y Manolo Galán Gutiérrez

ANAMNESIS
Varón de 18 años sin antecedentes personales de 
interés, consulta al servicio de urgencias porque 
hace aproximadamente una semana comienza 
con mal estado general, fiebre de hasta 39 ºC, tos 
sin expectoración y conjuntivitis bilateral. A los 4 
días de iniciarse este cuadro y tras la toma de an-
tigripales, el paciente comienza con lesiones ora-
les y dolor con la deglución. Por último, refiere 
aparición de lesiones cutáneas desde hace 24 ho-
ras, asintomáticas, en escaso número y predomi-
nantes en extremidades superiores. Es fumador 
de tabaco y marihuana. Además refiere estar en 
contacto con perros y gatos y tiene una pareja es-
table con relaciones sexuales sin protección.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Constantes a su llegada al servicio de urgencias: 
38,5 ºC, 98 lpm, 115/73 mm Hg, saturación O2 ba-
sal 99%.
Aceptable estado general. Consciente y orienta-
do. Bien perfundido e hidratado. Eupneico en re-
poso.
•   �Cabeza y cuello: inyección conjuntival bilateral. 

Adenopatías submandibulares dolorosas y móvi-
les a la palpación de forma bilateral.

•   �Auscultación cardiopulmonar: tonos rítmicos sin 
soplos. Murmullo vesicular conservado sin rui-
dos sobreañadidos.

•   �ORL: orofaringe hiperémica, erosiones y costras 
serosas dispersas en mucosa oral y labios y pun-
teado blanquecino en lengua. 

•   �Exploración cutánea: lesiones en diana de tama-
ño menor a 1 cm, con zona externa eritematosa 
y zona central más oscura con vesícula o costra. 
No confluyentes, en número escaso, de predo-
minio en miembros superiores, fundamental-
mente en dorso de manos y antebrazos.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicita analítica con hemograma, bioquímica 
básica y coagulación y radiografía simple de tó-
rax.
Analítica:
•   �Hemograma: leucocitos absolutos 11390 (80,1%) 

sin leucocitosis, resto normal.
•   �Bioquímica: PCR 62,6, resto sin alteraciones.
•   �Coagulación: TP Act 68%, INR 1,2.
•   �Radiografía simple de tórax: afectación inters-

ticio-alveolar en lóbulo superior izquierdo y lín-
gula, compatible con neumonía por gérmenes 
atípicos.

DIAGNÓSTICO
Ante la sospecha de infección por Mycoplasma 
pneumoniae se ingresa en el servicio de neu-
mología iniciándose tratamiento antibioterápico 
empírico intravenoso y se solicitan las siguientes 
pruebas complementarias: biopsia cutánea, TAC 
de tórax y serologías para Mycoplasma pneumo-
niae, VVZ, CMV, VHS 1 y 2, VEB, parotiditis, rubeo-
la, sarampión.

TRATAMIENTO
Se instaura tratamiento con claritromicina 500 mg 
cada 12 horas y tratamiento sintomático con acetó-
nido de triamcinolona al 0,1% en oralbase para las 
lesiones de la mucosa oral.

EVOLUCIÓN
Durante el ingreso en planta el paciente evolucio-
na favorablemente, presentando únicamente al 
segundo día del ingreso nuevas lesiones supurati-
vas en el surco balanoprepucial.
Los resultados de las pruebas solicitadas fueron 
los siguientes:
•   �Biopsia cutánea: Piel con dermatosis de interfa-
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se moderada/intensa y necrosis queratinocítica 
irregular, compatible con Síndrome de Stevens 
Johnson.

•   �Serología de M. Pneumoniae, VVZ, CMV, VHS 1 
y 2, VEB, Parotiditis, Rubeola, Sarampión: Myco-
plasma P. IgM +, VEB IgG +, Rubéola IgG +, Sa-
rampión IgG +, VHS 1 IgG +, resto negativo.

•   �TAC de tórax: Patrón micronodular de distribu-
ción centrolobulillar, con imágenes de “árbol 
en brote” en la língula y lóbulo inferior izquier-
do, junto con engrosamiento de paredes bron-
quiales, compatible con afectación de pequeña 
vía (bronquiolitis). Adenopatías mediastínicas 
de hasta 8 mm probablemente reactiva. Signos 
de bronquiolitis compatibles con Mycoplasma 
pneumoniae.

Tras el resultado de las pruebas se pudo confir-
mar el diagnóstico de infección por Mycoplasma 
pneumoniae.

COMENTARIO1-3

Mycoplasma pneumoniae es una causa frecuente 
de neumonía atípica, fundamentalmente en ni-
ños mayores y adolescentes. El término de atí-
pica no hace referencia a su frecuencia, sino a 
la disociación clínico-radiológica con ausencia 
de hallazgos auscultatorios, que presentan mu-
chos de los pacientes con infecciones por bac-
terias atípicas, como Mycoplasma pneumoniae y 
Chlamydia pneumoniae.
Entre un 25-50% de los pacientes con neumonía 
por Mycoplasma pneumoniae asocian manifesta-
ciones extrapulmonares, siendo el rash máculo-
papular eritematoso lo más hallado. Es altamen-
te probable que los mecanismos patogénicos de 
estas manifestaciones extrapulmonares estén en 
relación con un mecanismo inmune y no con la 
infección por Mycoplasma.
El enfoque terapéutico inicial debe estar basado 
en la antibioterapia empírica. El tratamiento con 
corticoides sistémicos e inmunoglobulinas intra-
venosas pueden limitar la duración y severidad 
de la enfermedad y deben valorarse en casos se-
veros para disminuir el riesgo de complicaciones 
asociadas, especialmente las secuelas por adhe-
siones en mucosa ocular.

Figura 1.  Lesiones dianiformes en dorso de mano derecha, 
maculares y asintomáticas.

Figura 2. Afectación de mucosa oral con erosiones y costras 
serosas y punteado blanquecino en el dorso de la lengua.
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ANAMNESIS
Paciente de 41 años exusuario de drogas por vía 
parenteral en tratamiento sustitutivo con metado-
na, y con antecedentes de infección por VIH en 
tratamiento antirretroviral con raltegravir, abaca-
vir y lamivudina, con buena adherencia al mismo. 
Diagnosticado hacía 17 meses de un linfoma de 
Burkitt estadio IV, con afectación de la médula 
ósea, con translocación t(8;14) y reordenamiento 
de c-Myc, por el que había recibido quimiotera-
pia, finalizada un año antes de la consulta. Actual-
mente en seguimiento por hematología y libre de 
enfermedad. Acudió a urgencias por presentar 
fiebre intermitente de 3 meses de evolución, que 
se acompañaba de astenia. Previamente había 
sido valorado en su centro de atención primaria, 
orientado como fiebre de foco respiratorio, y ha-
bía recibido tratamiento con ciprofloxacino y cla-
ritromicina. Se decidió ingreso hospitalario a car-
go del servicio de medicina interna y, durante su 
estancia, consultaron a nuestro servicio por lesio-
nes cutáneas asintomáticas, que el paciente refe-
ría de unos 3 meses de evolución, y que parecían 
coincidir con el inicio de los síntomas sistémicos.

EXPLORACIÓN FÍSICA 
En la exploración, el paciente presentaba pápulas 
y nódulos de pequeño tamaño, de coloración eri-
tematoviolácea, que se distribuían predominante-
mente en los codos (Figura 1), dorso de las manos 
y los pies, infiltrados al tacto, no dolorosos a la 
palpación. No presentaba lesiones en el tronco ni 
tampoco lesiones en las mucosas oral ni genital, 
no palpándose tampoco adenopatías.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS 
Durante su ingreso hospitalario se realizó una ra-
diografía de tórax, que no mostró alteraciones. 

Figura 1.  Pápulas y nódulos de pequeño tamaño, eritemato-
violáceos, que se distribuyen de forma predominante en los 
codos.

En la analítica sanguínea presentaba un recuento 
de linfocitos CD4+ de 486/L y una carga viral <40 
copias/mL. Asimismo, se realizó una ecocardio-
grafía transtorácica en la que se observó una ima-
gen compatible con vegetación en el velo mitral 
posterior, que originaba una insuficiencia mitral 
grave, así como un hemocultivo, que fueron final-
mente diagnósticos de endocarditis, con aisla-
miento de Enterococcus faecalis. Adicionalmente, 
se realizó estudio mediante tomografía compute-
rizada y biopsia de médula ósea, que descarta-
ron afectación por linfoma. Se realizó una biopsia 
cutánea de una de las lesiones de los codos, en 
la que se apreciaba, tanto en la dermis superficial 
como en la dermis profunda, la formación de gra-
nulomas con necrobiosis colágena central e his-
tiocitos dispuestos en empalizada en su periferia. 
También se observaban ocasionales neutrófilos y 
eosinófilos (Figura 2a y b). Todos estos hallazgos 
eran compatibles con la formación de un granulo-
ma de Winkelmann o de Churg-Strauss.
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Figura 2.  a) Panorámica donde se aprecia la disposición dérmica, superficial y profunda, del infiltrado. b) A mayor aumento, se 
aprecia la formación de granulomas que rodean focos de necrobiosis basófila, con histiocitos dispuestos en empalizada en su 
periferia (granuloma extravascular de Winkelmann o de Churg Strauss).

a b

DIAGNÓSTICO
Con estos hallazgos clinicopatológicos y en el 
contexto del paciente, se estableció el diagnósti-
co de dermatitis granulomatosa intersticial (DGI) 
asociada a endocarditis.

TRATAMIENTO 
Previamente a obtener los resultados de las prue-
bas complementarias y ante la sospecha clínica 
de una endocarditis infecciosa en un paciente 
VIH, se había iniciado tratamiento empírico con 
gentamicina y ampicilina.
Una vez completados los estudios, el cultivo y el 
antibiograma mostraron aislamiento de Entero-
coccus faecalis sensible a ampicilina y resistente 
a gentamicina, por lo que se pautó antibiotico-
terapia combinada con ceftriaxona y ampicilina. 
Durante su ingreso, precisó sustitución valvular 
mitral por rotura de cuerda tendinosa. 

EVOLUCIÓN 
Durante su ingreso se realizó seguimiento de las 
lesiones cutáneas. En las primeras semanas, las 
lesiones estaban estables, aunque no aparecían 

nuevas lesiones. El paciente completó 6 sema-
nas de tratamiento antibiótico. Los hemocultivos 
de control fueron negativos.
Al control en nuestro servicio, un mes después de 
su alta hospitalaria, no presentaba lesiones y el pa-
ciente explicaba que estas habían ido remitiendo 
una vez completado el tratamiento antibiótico. Se 
realizó una última revisión a los tres meses, en la 
que se comprobó la ausencia de nuevas lesiones.

COMENTARIO1-3

Presentamos un caso de DGI en un paciente VIH 
en el contexto de una endocarditis infecciosa so-
bre válvula mitral. 
El término dermatitis granulomatosa reactiva in-
cluye tres procesos asociados a una enfermedad 
subyacente, o al uso de determinados fármacos, y 
entre los que existe un solapamiento tanto clínico 
como histológico: la DGI, la dermatitis granulo-
matosa neutrofílica en empalizada, y la reacción 
granulomatosa intersticial secundaria a fármacos.
Clínicamente, la DGI presenta un espectro mor-
fológico muy amplio y se ha descrito la presencia 
de lesiones nodulares, en forma de placas o bien 
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en forma de bandas lineales subcutáneas (signo 
de la cuerda). Estas últimas lesiones, aunque muy 
específicas, se presentan en menos del 10% de los 
casos.  Esta entidad debe interpretarse como un 
patrón reactivo cutáneo y evaluar la posibilidad de 
una enfermedad asociada. Generalmente, ocurre 
en respuesta a un proceso sistémico. La asocia-
ción descrita con más frecuencia es con las artri-
tis inflamatorias, sobre todo la artritis reumatoide, 
enfermedades del tejido conectivo, neoplasias 
hematológicas y de órgano sólido e infecciones. 
También debe tenerse en cuenta la asociación a 
fármacos, como los anti-TNF. El tratamiento y la 
evolución de las lesiones, generalmente, depen-
derán del proceso subyacente.
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ANAMNESIS
Paciente varón de 20 años sano que reciente-
mente había realizado un viaje a la costa oeste 
de Estados Unidos en el que había visitado varios 
parques naturales y había sufrido la picadura de 
un insecto. El paciente fue valorado en el servicio 
de urgencias de nuestro centro por presentar un 
cuadro de 4 días de evolución consistente en mal 
estado general con fiebre de hasta 39 ºC, artro-
mialgias y una erupción maculopapular de inicio 
en extremidades inferiores que fue ascendiendo 
a tronco y extremidades superiores. Inicialmente 
se indicó tratamiento sintomático y antibioterapia 
empírica con doxiciclina. Dos semanas después, 
ante falta de mejoría clínica, alteración de enzimas 
hepáticas y reactantes de fase aguda, el paciente 
fue ingresado para completar estudio y tratamien-
to. Tras ser ingresado, el paciente fue valorado por 
Dermatología. Refería además de las artralgias y 
las lesiones exantemáticas, picos febriles de pre-
dominio vespertino de hasta 39 ºC con incremen-
to de intensidad del exantema y odinofagia. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física se observaban lesiones 
maculopapulares, algunas de aspecto edemato-
so, en dorso de pies, región pretibial, muslos, dor-
so de manos y extremidades superiores (Figura 1). 
En región lumbar y glúteos presentaba pápulas 
puntiformes parduzcas de aspecto residual con 
descamación laminar. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En el estudio analítico se observó leucocitosis con 
neutrofilia e incremento de PCR, enzimas hepáti-
cas y LDH con ferritina mayor de 5.000 ng/ml. Los 
ANA, factor reumatoide y otros anticuerpos órga-
no-específicos fueron negativos. Se realizó una 

Figura 1.  a) Máculas y pápulas eritematorosadas, algunas de 
aspecto edematoso en extremidades inferiores. b) Dorso y re-
gión medial de pies. c) Porción proximal de extremidades su-
periores.

a

b

c
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Figura 2. a) Infiltrado inflamatorio perivascular en dermis superficial y porción externa de dermis reticular. b) A mayor aumento 
se observa que el infiltrado inflamatorio es predominantemente linfocítico con ocasionales neutrófilos, edema en la pared de los 
vasos y neutrófilos en las luces.

a b

amplia batería de serologías para descartar una 
causa infecciosa, incluyendo Borrelia burgdorfe-
ri y Rickettsia conorii, siendo todas negativas. Se 
llevó a cabo una biopsia de la lesiones cutáneas 
que fue informada como dermatitis perivascular 
superficial de carácter linfoneutrofílico (Figura 2). 
Las pruebas de imagen mostraban hepatoesple-
nomegalia, un mínimo derrame pericárdico y for-
maciones ganglionares inespecíficas retroperito-
neales y paraaórticas. 

DIAGNÓSTICO
Tras descartar infecciones, reacciones a fárma-
cos, neoplasias y otras patologías autoinmunes y 
autoinflamatorias, se llegó al diagnóstico de en-
fermedad de Still del adulto. 

TRATAMIENTO
Se inició corticoterapia 60 mg/día con mejoría de 
las artralgias y el exantema pero persistencia de 
picos febriles. 

EVOLUCIÓN
A pesar del tratamiento el paciente continuaba 
presentando picos febriles y deterioro analítico 
con valores de ferritina de hasta 15.000 ng/ml. Con 
sospecha de un síndrome de activación macrofá-
gica se llevó a cabo una biopsia de médula ósea 
que confirmó el diagnóstico y se cambió el trata-
miento a pulsos de corticoides a dosis de 1 g/día y 
ciclosporina iv 3 mg/kg/día. 
En los días sucesivos el paciente mejoró clínica y 
analíticamente en el contexto del síndrome de ac-
tivación macrofágica. Sin embargo, persistía con 
un pico febril al día, odinofagia y artromialgias, 
asociando en la analítica trombocitosis, leucoci-
tosis y elevación de VSG. Todos estos datos orien-
taban a una enfermedad de Still refractaria a cor-
ticoides. Ante la estabilidad clínica del paciente 
se decidió alta e inicio de tratamiento con anakin-
ra con el que el paciente presentó una llamativa 
mejoría clínica inicial, aunque más lenta desde el 
punto de vista analítico. 
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COMENTARIO
La enfermedad de Still del adulto (ESA) es una pa-
tología inflamatoria sistémica que se engloba en-
tre los síndromes autoinflamatorios y las enferme-
dades autoinmunes. Clínicamente se caracteriza 
por la triada de picos vespertinos de fiebre alta 
acompañados de un exantema cutáneo evanes-
cente y afectación articular1.
El exantema típico de la ESA es una erupción ma-
culopapular asalmonada que aparece en los picos 
febriles y se localiza en tronco, porción proximal 
de extremidades y zonas de presión. Sin embar-
go, la ESA también puede presentarse en forma 
de erupciones cutáneas atípicas como pápulas o 
placas pruriginosas persistentes y erupciones ur-
ticariformes, que conllevan un peor pronóstico2.
El síndrome de activación macrofágica (SAM) 
puede desarrollarse hasta en el 15% de los pacien-
tes y es la complicación más severa3. Debe sos-

pecharse ante fiebre alta permanente, hepatoes-
plenomegalia, cifras altas de ferritina y citopenias. 
El diagnóstico de la ESA es de exclusión. Su evo-
lución puede ser impredecible y su pronóstico va-
riable. En el tratamiento de las formas resistentes 
los inhibidores de IL-1 (anakinra o canakimumab) 
e IL-6 (tocilizumab) son prometedores.
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ANAMNESIS
Paciente varón de 75 años con vida físicamente 
activa y con el antecedente de dislipemia a trata-
miento con atorvastatina que presentó un cuadro 
de instauración brusca de edemas en las cuatro 
extremidades con sensación de rigidez matutina 
e induración progresiva de las mismas de unos 2 
meses de evolución. No presentaba fiebre, sínto-
mas constitucionales ni otros datos localizadores. 
La principal queja del paciente era que refería as-
tenia progresiva y dificultad en la realización de las 
actividades de la vida diarias como subir escaleras 
o incluso caminar. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la valoración inicial se objetivó un edema sin 
fóvea distal en pies y manos que fue desapare-

ciendo paulatinamente para dar paso a una indu-
ración cutánea (Figura 1a), afectando de manera 
simétrica a las extremidades superiores e inferio-
res. En algunas localizaciones, además del tacto 
leñoso, la piel tenía una superficie irregular con 
aspecto de “piel de naranja” (Figura 1b) y en otras 
podía apreciarse una indentación o acanalamien-
to en el trayecto de algunas venas superficiales 
(Figura 1c).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Entre los estudios complementarios realizados 
destacan: hemograma con eosinofilia en sangre 
periférica (2,6x109/L; 27,7%) sin otros hallazgos re-
levantes, frotis de sangre periférica con eosinofilia 
a expensas de eosinófilos maduros y elevación de 
reactantes de fase aguda con enzimas musculares 

a b c

Figura 1.  a) Induración cutánea a nivel de brazo izquierdo. b) Superficie irregular de la piel (“piel de naranja”). c) Acanalamiento en 
el trayecto venoso del antebrazo (“groove sign”).
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sin alteraciones y todo el estudio de autoinmu-
nidad o parasitosis negativo. En la biopsia se ob-
servó un engrosamiento de la fascia muscular así 
como infiltrado inflamatorio linfocitario con dis-
creta cantidad de eosinófilos en la misma. Se reali-
zó ecografía dermatológica en la que se confirmó 
un aumento significativo en el grosor de la fascia 
muscular (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Con dichos hallazgos se estableció el diagnóstico 
de fascitis eosinofílica. 

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con prednisona (1 mg/kg/
día) y metotrexato 15 mg/semanales. Posterior-
mente 2 pulsos de metilprednisolona 500 mg/día 
x 3 días separados un mes. 

EVOLUCIÓN
La respuesta clínica inicial a prednisona y me-
totrexato fue adecuada con estabilización pos-
terior, por lo que se decidió añadir 2 pulsos de 
metilprednisolona (500 mg/día x 3 días al mes 
durante 2 meses). A partir de los 9 meses del 
inicio del cuadro se produjo una progresiva me-
joría clínica y ecográfica con disminución en la 
ecogenicidad de la fascia así como de su grosor, 
por lo que se fue reduciendo la dosis de corticoi-
des sistémicos y de metotrexato. Actualmente el 
paciente se encuentra prácticamente asintomá-
tico y a tratamiento con metotrexato 7,5 mg/se-
manales. 

COMENTARIO
La fascitis eosinofílica o síndrome de Shulman es 
un trastorno esclerodermiforme poco frecuente 
de etiología desconocida que se caracteriza por 
un engrosamiento simétrico de la piel y la fascia 
subcutánea a nivel del tronco y las extremidades. 
Su etiopatogenia se desconoce, aunque se han 
sugerido algunos factores desencadenantes o 

asociados como la infección por Borrelia burg-
dorferi, agentes físicos como la radioterapia o 
quemaduras, inicio de hemodiálisis, enferme-
dades autoinmunes, enfermedad injerto contra 
huésped, trastornos hematológicos o determi-
nados fármacos. En nuestro caso, el paciente lle-
vaba años tomando atorvastatina y fue el único 
factor identificado que pudiera estar en relación 
con la enfermedad. Puede asociar artritis, mial-
gias, neuropatías periféricas y muy raramente 
afectación visceral. El diagnóstico diferencial 
debe realizarse con otros síndromes escleroder-
miformes, síndrome eosinofilia-mialgia o síndro-
me del aceite tóxico. En cuanto al papel de las 
pruebas de imagen, la resonancia magnética 
ayuda a confirmar el diagnóstico pero la ecogra-
fía cutánea también permite visualizar la fascia, 
determinar cambios en su ecogenicidad, medir 
su grosor y valorar cambios en los tejidos cir-
cundantes. Su accesibilidad permitiría utilizarla 
como apoyo en el diagnóstico y en el seguimien-
to de la enfermedad.

Figura 2.  Ecografía cutánea del antebrazo izquierdo (modo B, 
18 MHZ). Fascia muscular hiperecoica con aumento marcado 
en el grosor (2,6 mm).
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ANAMNESIS
Se presenta el caso de un varón de 49 años, sin 
alergias medicamentosas conocidas ni antece-
dentes de interés. Fue remitido a nuestra consul-
ta por un cuadro de lesiones papulocostrosas en 
extremidades inferiores y antebrazos de aproxi-
madamente 8 años de evolución. El paciente re-
fería prurito intenso lo que conllevaba a la ten-
dencia al rascado de las lesiones.

En este tiempo, ya se habían realizado biopsias 
compatibles con dermatitis espongiótica, leve 
eosinofilia y signos de rascado. Inicialmente 
orientado como lesiones tipo prurigo nodular 
por lo que había comenzado y realizado trata-
miento con corticoides tópicos de media-alta 
potencia y una tanda de 28 sesiones de foto-
terapia con UVB de banda estrecha sin clara 
mejoría. 

01
Prurigo nodular y ampollas: cuando los caminos 
se cruzan
Aina Vila Payeras, Carolina Domínguez Mahamud y Elisabet Parera Amer

Figura 1.  a) Nódulos y papulovesiculosas cupuliformes de color eritemato-violáceo, alguna tipo prurigo-nodular like y otras cu-
biertas por costras a nivel pretibial bilateral. b) Imagen a mayor aumento de lesiones pretibiales en las que se aprecian ampollas 
serosa tensas junto con nódulos eritematosos.

a b
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EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración, presentaba múltiples lesiones 
nodulares y papulovesiculosas cupuliformes de 
color eritematovioláceo, alguna tipo prurigo-no-
dular like y otras cubiertas por costras serosas, 
localizadas predominantemente en superficies de 
extensión de piernas y antebrazos (Figura 1). En al-
gunas de ellas se intuía una pequeña ampolla se-
rosa tensa. No presentaba lesiones en mucosas ni 
afectación palmo-plantar. Tampoco se apreciaban 
alteraciones ungueales ni en cuero cabelludo. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizaron dos nuevas biopsias de una de las 
lesiones vesiculosas de la pierna izquierda, una 
para hematoxilina-eosina y otra para estudios de 
inmunofluorescencia directa. 

La primera fue informada de “vesiculación hipoce-
lular subepidérmica, hiperplasia irregular de epider-
mis, leve espongiosis, hiperqueratosis compacta y 
focal paraqueratosis, así como infiltrado inflamatorio 
en dermis superficial de predominio linfocitario con 
escasos eosinófilos, fibrosis ligera con presencia de 
haces de colágeno orientados paralelamente y en 
disposición vertical y numerosos vasos capilares su-
perficiales neoformados”. La inmunofluorescencia 
directa fue positiva para “depósitos lineales de C3 y 
focales de IgM en unión dermo-epidérmica”. 
Se completó el estudio con una analítica basal 
donde destacaba ligera eosinofilia, con resto de 
hemograma y bioquímica normales. La inmu-
nofluorescencia indirecta (anti-membrana basal 
epitelial, anti- sustancia intercelular) fue negati-
va, así como el estudio de autoinmunidad. 

Figura 2.  a y b) Lesiones pretibiales bilaterales en última visita de control (tratamiento con Ácido Micofenólico 360mg c/24h y 
corticoides tópicos). Se aprecia notable mejoría de las lesiones tipo prurigo nodular, persistiendo algunas más residuales pero sin 
aparición de nuevas ampollas.

a b
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DIAGNÓSTICO
Tras revisión del caso y de la literatura, el cuadro clí-
nica e histología compatibles, se pensó que se trata-
ra de un caso de penfigoide ampolloso nodular (PN). 

TRATAMIENTO
Tras determinación de glucosa 6 fosfato deshi-
drogenasa normal se inició tratamiento con cor-
ticoides orales a dosis de 0,75 mg/kg/día, dapso-
na 50 mg/día y auxina E.

EVOLUCIÓN
El paciente presentó buena respuesta inicial a los 
corticoides orales y la dapsona, con reducción 
progresiva de dosis de corticoides e incremen-
to de dapsona hasta 150 mg/día. Concomitan-
temente se solicitó estudio de inmunosupresión 
derivando al paciente al servicio de infecciosas 
de medicina interna.
Sin embargo, tras aproximadamente 2 años de 
tratamiento con corticoides orales de forma 
prácticamente constante (con reducciones pro-
gresivas de dosis) y dapsona a 150 mg/día, pre-
sentó empeoramiento progresivo de la clínica, 
sobre todo en ambas extremidades. Además 
escaso control clínico con los tratamientos in-
munosupresores posteriores que se fueron pro-
bando (azatioprina hasta 300 mg/d, ácido mico-
fenólico 720 mg/12 h, nicotinamida 100 mg/d y 
doxiciclina 100 mg/d sucesivamente) por lo que 
se solicitó uso compasivo de rituximab, realizan-
do un ciclo con relativa buena respuesta.
En el momento actual, tras 1 año del primer ciclo 
de rituximab, el paciente se encuentra en trata-
miento con ácido micofenólico 360 mg c/24 h 
y corticoides tópicos, presentando un acepta-
ble control de la patología con notable mejoría 
de las lesiones cutáneas pruriginosas sobre todo 
en extremidades (Figura 2), sin efectos adversos 
destacables. 

COMENTARIO1-5

El penfigoide ampolloso nodular es una forma 
infrecuente de penfigoide ampolloso caracteri-

zado por la superposición de características del 
prurigo nodular y las ampollas tensas del penfi-
goide. 
Afecta predominantemente a mujeres de edad 
avanzada y se caracteriza por la presencia de nó-
dulos, pápulas o placas pruriginosas (denomina-
do prurigo nodular-like) y ampollas, que suelen 
aparecer en algún punto del curso de la enfer-
medad, sobre piel normal o suprayacentes a las 
lesiones de prurigo. 
A nivel histopatológico se caracteriza por los ha-
llazgos característicos de las lesiones de prurigo 
nodular, pero con estudios de inmunofluorescen-
cia idénticos al penfigoide ampolloso. La mayoría 
presentan IFD positiva con depósitos lineales de 
IgG, C3 o ambos en la membrana basal. 
El abordaje terapéutico de esta variante de penfi-
goide ampolloso suele ser difícil, con tendencia a 
la poca respuesta a los corticoides tópicos requi-
riendo en la mayoría tratamiento sistémico. Hay 
casos descritos con buena respuesta a dapsona, 
azatioprina, ácido micofenólico y rituximab, en-
tre otros. 
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ANAMNESIS
Varón de 60 años, sin antecedentes de interés, 
que acude a urgencias de dermatología derivado 
desde atención primaria por lesiones costrosas 
en espalda y escote de dos meses de evolución. 
Refiere que al inicio del cuadro las lesiones se lo-
calizaban exclusivamente en cavidad oral en for-
ma de aftas dolorosas. Posteriormente comen-
zó a presentar ampollas flácidas en escote, que 
rápidamente se rompían y cubrían de costras 
marronáceas, con posterior extensión a espalda 
y cuero cabelludo. El paciente negaba toma de 
ninguna medicación ni asociaba otra clínica ade-
más de la cutánea. No refería antecedentes de 
patología cutánea previa.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física en escote, espalda y cuero 
cabelludo se observaban múltiples placas par-

duzcas de superficie costrosa, alguna erosiona-
da, junto a múltiples lesiones hipopigmentadas 
anulares de aspecto residual (Figura 1). En cavi-
dad oral presentaba dos aftas en mucosa yugal. 
No se apreciaron lesiones en conjuntiva, mucosa 
nasal ni en el resto del tegumento.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó biopsia de una lesión enviando la mues-
tra para estudio anatomopatológico, y biopsia 
de piel sana perilesional para estudio con inmu-
nofluorescencia. El estudio histológico evidenció 
una piel con lesión ampollosa intradérmica y or-
toqueratosis (Figura 2a y b). La inmunofluores-
cencia directa mostró depósitos intracelulares 
epiteliales de IgG (Figura 2c y d). 

DIAGNÓSTICO
Pénfigo vulgar. 
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Figura 1.  En áreas seborreicas de escote y espalda se observan costras parduzcas, alguna erosionada, junto a múltiples lesiones 
hipopigmentadas anulares de aspecto residual
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TRATAMIENTO
El paciente comenzó tratamiento con prednisona 
a dosis de 1 mg/kg/día, con regular control. Tras 
solicitar la determinación de tiopurina metiltrans-
ferasa (TPMT) se inició azatioprina 50 mg.

EVOLUCIÓN
Al mes de iniciar el seguimiento en consultas exter-
nas el paciente comenzó con lesiones erosivas en 

borde libre palpebral por las que requirió valoración 
oftalmológica, recibiendo tratamiento con una po-
mada ocular con antibiótico y corticoide. En este 
punto se inicia azatioprina 50 mg cada 24 horas, 
con buena tolerancia y sin aparición de nuevas le-
siones aunque persistían algunas lesiones costrosas 
previas. En el momento actual el paciente se en-
cuentra estable, sin nuevas lesiones, con azatioprina 
100 mg/día y pauta descendente de prednisona. 

Figura 2.  (Estudio histológico con hemtoxilina/eosina): a) Visión general de biopsia punch. b y c) A mayor aumento se observa una 
ampolla intradérmica con abundantes células acantolíticas en su interior, alguna de ellas degenerada. En el techo de la ampolla se 
observa un revestimiento epidérmico adelgazado ortoqueratósico y en el suelo una capa de células basalioides con fenómenos 
regenerativos focales. d) Se aprecia un ligero infiltrado inflamatorio perivascular superficial. e) (Inmunofluorescencia directa): De-
pósitos intracelulares epiteliales de IgG. 

a b

c

d

e
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COMENTARIO
El pénfigo agrupa una serie de enfermedades am-
pollosas crónicas caracterizadas por la producción 
de autoanticuerpos IgG frente a las desmogleinas, 
lo que resulta en la acantólisis epidérmica. El pén-
figo tiene varias formas de presentación siendo el 
pénfigo vulgar, con hasta un 70% de los casos, la 
más frecuente1,2. El pénfigo vulgar afecta las mu-
cosas (principalmente mucosa oral) en la mayoría 
de ocasiones y ésta afectación suele preceder a 
las manifestaciones cutáneas (ampollas flácidas, 
erosiones y costras localizadas principalmente en 
áreas flexurales, cabeza y extremidades)2,3. El gold 
standard para el diagnóstico es la biopsia con aná-
lisis de inmunofluorescencia directa de piel peri-
lesional3. La base del tratamiento son los corticoi-
des sistémicos asociados4. Los últimos estudios 
se centran en el empleo de fármacos biológicos, 
con resultados prometedores en el caso de Ritu-
ximab4,5. Aunque en nuestro caso las lesiones del 
paciente no eran típicas, recordando más a otras 
variantes como el pénfigo seborreico, la evolu-
ción clínica y la afectación mucosa (prácticamen-

te inexistente en el caso del péfingo seborreico) 
apuntaban a un pénfigo vulgar que confirmó el 
estudio histológico. 
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ANAMNESIS
Paciente de 74 años de edad en seguimiento en 
oncología médica por carcinoma de células es-
camosas de pulmón, para el que había recibido 
tratamiento con nivolumab y pemetrexed duran-
te un año, con buenas respuesta y tolerancia. 
Sin embargo, un mes y medio tras la finalización 
de dicho tratamiento, el paciente desarrolló una 
erupción ampollosa pruriginosa, por lo que fue 
derivado a dermatología.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se observaban ampollas tensas 
sobre base urticariforme, pruriginosas, algunas 
erosionadas, en cara, cuero cabelludo, abdomen 

y miembros inferiores (Figura 1), con afectación 
de mucosa oral. El paciente presentaba buen es-
tado general, sin fiebre ni otros síntomas sistémi-
cos asociados. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
El examen histopatológico de una de las lesiones 
mostró la presencia de una ampolla subepidér-
mica acompañada de un infiltrado inflamatorio 
compuesto principalmente por eosinófilos y mo-
nocitos en la dermis papilar. La microscopía de 
inmunofluorescencia directa de piel sana perile-
sional reveló depósitos lineales de IgG.

DIAGNÓSTICO
Con estos datos, se llegó al diagnóstico de penfi-
goide ampolloso asociado a nivolumab.

TRATAMIENTO
Se instauró tratamiento con propionato de clo-
betasol 1 vez al día, prednisona 30 mg en pauta 
descendente y doxiciclina 100 mg cada 12 h.

EVOLUCIÓN
Las lesiones se resolvieron en 2 meses, persis-
tiendo únicamente hiperpigmentación residual 
posinflamatoria y acné miliar (Figura 2). No se 
observó progresión del proceso oncológico du-
rante este periodo de tiempo ni en los meses 
posteriores. 

COMENTARIO
La aparición de fármacos dirigidos frente a nuevas 
dianas terapéuticas ha incrementado el número y 
la variedad de reacciones adversas medicamen-
tosas, incluyendo las cutáneas, entre los pacien-
tes oncológicos1. Los inhibidores de la proteína 
de muerte celular programada 1 (PD-1), como el 
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Figura 1.  Ampollas sobre base urticariforme, algunas erosionadas, 
en cara y tronco anterior. 
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nivolumab, representan una opción terapéutica 
para diversos tipos de cáncer avanzados2. Sin 
embargo, se han asociado con múltiples reac-
ciones adversas inmunomediadas, que pueden 
afectar a la piel, sistemas gastrointestinal, endo-
crino o respiratorio o al hígado3. Las reacciones 
adversas inmunomediadas que afectan a la piel 
ocurren en un 40% de los pacientes, incluyendo 
una amplia variedad de dermatosis4. Aunque mu-
chas de las comunicadas en la literatura ocurren 
durante el tratamiento, en una reciente serie de 
casos el 29% de los pacientes desarrollaron es-
tos eventos tras la interrupción del tratamiento5. 
Asimismo, se ha comunicado un caso de colitis 
varios meses tras la interrupción del tratamien-
to6. La prolongada vida media de los inhibidores 
de PD-1 y las respuestas duraderas debido a la 
persistencia de la activación del sistema inmune 

Figura 2.  Hiperpigmentación residual posinflamatoria y acné 
miliar.

pueden explicar la aparición de estas reacciones 
adversas retardadas5. La etiopatogenia del penfi-
goide ampolloso inducido por inmunoterapia no 
ha sido aclarada aún. El diagnóstico y el manejo 
son similares a los del penfigoide ampolloso no 
asociado a inmunoterapia, teniendo en cuenta 
que, en los pacientes que se encuentren reci-
biendo tratamiento en el momento de la apari-
ción, el diagnóstico precoz y el tratamiento en las 
primeras fases puede permitir el mantenimiento 
de la inmunoterapia7.
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ANAMNESIS
Mujer de 69 años, sin alergias medicamentosas 
conocidas, con antecedentes patológicos de hi-
pertensión arterial y dislipemia. Visitada en ur-
gencias por presentar erosiones que afectaban a 
la mucosa labial de más de 1 mes de evolución. 
Valorada por el médico de atención primaria, 
quien le indicó tratamiento oral frente a herpes 
simple, a pesar de no disponer de confirmación 
microbiológica, y curas tópicas, aunque las lesio-
nes siguieron una evolución tórpida con aumento 
progresivo. En la anamnesis, la paciente explicaba 
hiporexia, discreta disminución de la ingesta y una 
pérdida de peso involuntaria de 5 kg en las últimas 
6 semanas, sin otros síntomas asociados ni intro-
ducción previa de nueva medicación. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
La paciente se encontraba afebril y con regular 
estado general. A la inspección se objetivó una 
queilitis erosiva con formación en algunas áreas 
de costras serohemáticas. Asimismo, presentaba 
una discreta limitación de la apertura bucal se-
cundaria al dolor (Figura 1). No presentaba sig-
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Figura 1.  Presentación característica del pénfigo paraneoplá-
sico: erosiones hemorrágicas en la mucosa labial, con forma-
ción de costras serohemáticas. 

nos de sobreinfección. No se identificaron otras 
lesiones en la piel ni en otras mucosas. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una biopsia labial. En el estudio histopa-
tológico se evidenció acantólisis suprabasal, con 
queratinocitos apoptótivos y focos de espongio-
sis, así como exocitosis de linfocitos (Figura 2a y 
b). La inmunofluorescencia directa mostraba una 
ampolla intraepidérmica con depósito intercelular 
de inmunoglobulina G (Figura 2c). La inmunofluo-
rescencia indirecta con vejiga de rata demostró 
que los anticuerpos circulantes marcaban la sus-
tancia intercelular y la membrana basal del epite-
lio en el sustrato. La inmunoprecipitación mostró 
positividad para desmoplaquina y envoplaquina. 
Se solicitó una analítica general con marcadores 
tumorales y estudio de enfermedades ampolla-
res que demostró elevación de LDH. Debido a la 
alta sospecha de proceso linfoproliferativo inter-
no se solicitó una tomografía computarizada de 
tórax y abdomen (Figura 2d) en la que se objetivó 
un conglomerado adenopático retroperitoneal, 
envolviendo y produciendo el desplazamiento 
anterior de la aorta (signo de la aorta flotante) 
compatible con linfoma retroperitoneal. 
En la biopsia de la masa tumoral retroperitoneal 
se confirmó el diagnóstico de linfoma folicular.

DIAGNÓSTICO
En base a las características clínicas, los hallazgos 
anatomopatológicos y los estudios complementa-
rios, se confirmó el diagnóstico de pénfigo paraneo-
plásico (PPN) asociado a linfoma folicular grado III-IV. 

TRATAMIENTO
Tras el diagnóstico de PPN asociado a linfoma 
folicular, la paciente fue derivada al servicio de 
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hematología quienes realizaron el seguimiento y 
control del tratamiento oncológico. Se inició tra-
tamiento quimioterápico con R-CHOP (4 ciclos) 
y rituximab de mantenimiento junto con cortico-
terapia en pauta descendente para control de las 
lesiones PPN.

EVOLUCIÓN
En cuanto a las lesiones de PPN, presentó empeora-
miento de las lesiones cutáneas con extensión por 
todo el tegumento, así como afectación de anejos 
y de mucosa yugal, ocular y vaginal provocando 
una importante afectación del estado general con 

escasa mejoría tras el inicio de qumimioterapia y 
corticoterapia. Finalmente, debido a la agresividad 
propia del linfoma folicular y las complicaciones 
infecciosas y hematológicas de los pacientes on-
cológicos la paciente fue éxitus a los 18 meses del 
diagnóstico de pénfigo paraneoplásico. 

COMENTARIO
El desarrollo de erosiones en la mucosa labial, 
dolorosas y refractarias a tratamientos conven-
cionales representa un signo de alarma, alta-
mente sugestivo de pénfigo paraneoplásico, 
diagnosticándose en un tercio de los casos antes 

Figura 2.  a y b) Tinción H-E: Hiperplasia epidérmica con presencia de abundantes queratinocitos apoptóticos, marcada vacuoliza-
ción basal epidérmica, acantolisis suprabasal, exocitosis de linfocitos, focos de espongiosis y presencia de eosinofilos e incontinencia 
pigmentaria. c). Inmunofluorescencia directa demostrando depósitos intercelulares de IgG en las capas basales de la epidermis. 
d). TC toracoabdominal: Gran masa retroperitoneal produciendo el desplazamiento anterior de la aorta (signo de la aorta flotante). 

a b
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de la neoplasia interna. En los adultos las neo-
plasias observadas más frecuentemente son las 
hematológicas. Según la revisión del Dr. Mascaró 
Galy JM et Al.1 el 81% de los pacientes presen-
tan asociados un linfoma no hodgkiniano (42%), 
leucemia linfática crónica (29%) y enfermedad de 
Castleman (10%). En los menores de 18 años, la 
neoplasia subyacente se desconoce hasta en un 
80% de los casos, siendo la enfermedad de Cast-
leman la patología más frecuentemente asociada 
(70%). 

El conocimiento de sus manifestaciones nos 
planteará la sospecha clínica. La anamnesis di-
rigida, junto con el estudio analítico, histológico 
y radiológico, pueden permitir la detección tem-
prana del proceso neoplásico subyacente.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Mascaró Galy JM, Fernandez Iranzo P, Herre-
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Piel. Formación continuada en dermatología 
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ANAMNESIS
Mujer de 30 años diagnosticada de una epider-
mólisis ampollosa distrófica (EAD) dominante por 
ampollas y erosiones en extremidades ante míni-
mos traumatismos desde el nacimiento, así como 
quistes de millium y cicatrices atróficas, con 
diagnóstico histológico y genético compatible 
(mutación heterocigota en c6127G/A (p.G2043R) 
del COL7A1), en seguimiento en nuestro servicio 
con una evolución habitual para dicha enferme-

dad. En una de las revisiones la paciente refiere 
ampollas diferentes a las habituales en las mis-
mas localizaciones que las anteriores, más pruri-
ginosas y tensas y que se controlaban con 50 mg 
de prednisona rebrotando al suspenderla.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física, se apreciaban ampollas 
tensas de contenido claro sobre las placas cica-
triciales de brazos y piernas (Figura 1).

05
Cambio en las lesiones ampollosas de una paciente 
con epidermólisis ampollosa distrófica dominante
María Dañino García, José Antonio Lebrón Martín, Mercedes Sendín Martín 
y Javier Jesús Domínguez Cruz 

Figura 1.  Ampollas tensas de contenido claro sobre las placas cicatriciales de brazos. 
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Figura 2.  Tinción hematoxilina-eosina con formación de una 
ampolla subepidérmica.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Estudio histológico con resultado de dermatitis 
ampollosa subepidérmica (Figura 2) con IFD y IFI 
negativas, pero por la elevada sospecha de enfer-
medad ampollosa autoinmune sobreañadida se 
solicitó determinación de anticuerpos por ELISA, 
resultandos positivos los Ac anti BP-230 (x2) y ne-
gativos los ac anti colágeno VII y los anti BP 180 

DIAGNÓSTICO
Penfigoide ampolloso sobreañadido a la EAD.

TRATAMIENTO
Se pautó tratamiento con prednisona 50 mg en 
pauta descendente y azatioprina 150 mg diarios.

EVOLUCIÓN
Se constató mejoría de las lesiones nuevas con el tra-
tamiento sin provocar ningún efecto en las antiguas.

COMENTARIO1-4

Las epidermólisis ampollosas (EA) son un amplio 
grupo de enfermedades hereditarias caracteriza-
das por fragilidad cutánea y formación de ampo-
llas ante mínimos traumatismos. Las formas dis-
tróficas (EAD) se deben a mutaciones en el gen 
COL 7A1 y producen un colágeno VII defectuoso, 
disminuido en número o ausente, dando lugar a 
ampollas subepidérmicas por separación a nivel 
de la sublámina densa. En nuestra paciente dicha 
alteración en la membrana basal por su enferme-
dad de base y por el rascado continuo postula-
mos que pueden haber producido la liberación 
del Ag BP-230, que en ocasiones normales se 
encuentra “escondido” dentro del queratinocito, 
exponiéndose a las células presentadoras de an-
tígenos con la consiguiente formación de autoAc, 
desarrollándose el PA localizado en las zonas ya 
dañadas por la enfermedad congénita. Este fe-
nómeno se conoce como “epitope spreading” y 
ocurre en otras enfermedades autoinmunes. 
Como conclusión se presenta el caso de una EAD 
con un PA sobreañadido tratado con corticoides 
y azatioprina satisfactoriamente. Hemos encon-
trado un caso en la literatura de un PA en un pa-

ciente con epidermólisis ampollosa juntural, pero 
ninguno sobre una EAD. 
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06
Lesiones ampollosas en las orejas de un niño
María José Sánchez Pujol, Alejandro Docampo Simón e Isabel Betlloch Mas

ANAMNESIS
Lactante varón de 13 meses de edad, nacido a 
término, con una gestación controlada normoe-
volutiva y buen desarrollo ponderoestatural. No 
presentaba antecedentes personales ni familiares 
de interés, y había recibido el calendario vacunal 
completo según su edad. 
El paciente presentó de manera progresiva pá-
pulas y placas eritematoedematosas y posterior-
mente lesiones vesiculosas y ampollosas en las 
orejas por las que fue referido al servicio de der-
matología de nuestro hospital. 
No existía ninguna otra sintomatología por apa-
ratos, y mantenía un estado general conserva-
do. No refería exposición solar previa. No había 
presentado infecciones ni recibido ningún trata-
miento de manera reciente, y 6 semanas previo 
al inicio de las ampollas había recibido la vacuna 
triple vírica y de meningococo B. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración el paciente presentaba ampollas 
tensas, de unos 5 mm de diámetro, con conte-
nido serosoamarillento, que se localizaban en el 
dorso de ambas orejas de manera confluyente 
(Figura 1a y b), y también, aunque de manera más 
aislada a nivel de los brazos y el tronco, algunas 
de ellas se disponían de manera agrupada. El pa-
ciente estaba afebril y sin picor. No existía afec-
tación de mucosas, ni despegamiento cutáneo 
encontrándose el resto de la exploración dentro 
de la normalidad. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una analítica sanguínea, con perfil re-
nal y hepático, hemograma, fórmula leucocita-
ria y estudio de la coagulación, con resultados 
dentro de la normalidad. Se realizó también 
serología de enfermedades exantemáticas que 

Figura 1.  a y b) Lesiones ampollosas confluyentes en dorso de ambas orejas.

a b
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resultó negativa. El estudio anatomopatológico 
(Figura 2) evidenció la formación de una ampo-
lla subepidérmica con presencia de eosinófilos, 
junto a un infiltrado inflamatorio perivascular su-
perficial y profundo. El estudio de inmunofluo-
rescencia directa evidenció el depósito de IgG y 
C3 con un patrón lineal.

DIAGNÓSTICO
Penfigoide ampolloso. 

TRATAMIENTO
Se pautó tratamiento con prednisolona oral, así 
como ácido fusídico tópico y corticoides tópicos 
de potencia media. 

EVOLUCIÓN
Se inició un descenso progresivo en la pauta de cor-
ticoides presentando un nuevo brote de lesiones 
ampollosas, coincidiendo con la administración de 
la vacuna de meningococo C. Las lesiones en esta 
ocasión predominaron a nivel de los pliegues, y se 
manejaron con corticoides orales en pauta descen-
dente, con resolución total de las lesiones.

COMENTARIO
Se presenta un caso de penfigoide ampolloso (PA) 
en un lactante, con una distribución predominan-
te en el dorso de ambas orejas. Esta localización 
peculiar puede plantear un diagnóstico diferencial 
con una erupción polimorfa lumínica, una erup-
ción estival infantil o un hidroa vacciniforme. El 
PA se trata de una enfermedad ampollosa subepi-
dérmica autoinmune adquirida, con dos picos de 
incidencia en la edad pediátrica, a los 3-4 meses 
y a los 8 años. En los lactantes es característica 
una mayor afectación de palmas, plantas y cara, 
en contraste con los niños más mayores, en que 
predominan las lesiones en las mucosas, y las for-
mas generalizadas1. El diagnóstico de PA infantil 
se realiza con criterios clínicos y anatomopatoló-
gicos siendo la histología e inmunofluorescencia 
superponibles a las del PA del adulto2. Su apari-
ción en los niños se ha relacionado con infeccio-

Figura 2.  Ampolla subepidérmica con infiltrado eosinófilo.

nes, enfermedades autoinmunes, fármacos y con 
la administración de distintas vacunas, que ocurre 
hasta en el 30% de los pacientes en las semanas 
previas al cuadro3,4. El tratamiento de primera lí-
nea incluye los corticoides, orales o tópicos según 
la extensión de la enfermedad, reservando otros 
inmunosupresores para casos recidivantes o re-
fractarios, siendo una entidad de buen pronóstico 
en la infancia1. 
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ANAMNESIS
Mujer de 55 años con antecedentes personales 
de HTA, dislipemia y tiroidectomía por bocio hi-
pertiroideo, que acudió a urgencias de derma-
tología de nuestro centro por lesiones cutáneas 
pruriginosas y costrosas de un mes y medio de 
evolución. Las lesiones se iniciaron en escote y 
se fueron extendiendo a espalda y cuero cabellu-
do. No antecedentes familiares de interés.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Presentaba placas eritematodescamativas y cos-
tras en escote (Figura 1a) y centro de la espalda 
(Figura 1b). Sobre estas aparecían algunas am-
pollas flácidas menores de 1 cm con contenido 
líquido claro. También presentaba placas erite-
matodescamativas en cuero cabelludo y área re-
troauricular. No presentaba lesiones en mucosas.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una analítica con hemograma y bio-
química que no mostraron hallazgos de inte-
rés. Ante el diagnóstico de sospecha, se reali-
zaron dos biopsias cutáneas mediante punch 
0,4 cms con toma de muestras para histología 
convencional e inmunofluorescencia directa 
(IFD). La microscopía óptica mostró una ampo-
lla intraepidérmica con acantólisis y exocitosis 
de eosinófilos (Figura 2a), y la IFD un depósito 
intercelular de IgG (Figura  2b) y C3. También 
se solicitó realizar inmunofluorescencia indi-
recta, la cual arrojó el resultado de anticuer-
pos anti sustancia intercelular positivos a título 
de 1/80. 

DIAGNÓSTICO
Pénfigo foliáceo.
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Figura 1.  Placas eritematodescamativas y costras en escote (a) y centro de la espalda (b). 
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Figura 2.  a) La microsopía óptica mostró una ampolla intraepidérmica con acantólisis y exocitosis de eosinófilos. b) La IFD mostró 
un depósito intercelular de IgG y C3.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con corticoides orales 
(prednisona 50 mg diarios) con pauta descen-
dente progresiva. Se complementó el tratamien-
to con antibióticos y corticoides tópicos, así 
como con curas locales con sulfato de zinc.

EVOLUCIÓN
En la revisión un mes después de inicio del tra-
tamiento, las ampollas, las placas eritematodes-
camativas y costras habían desaparecido, que-
dando únicamente en las localizaciones afectas 
máculas parduzcas de aspecto residual. 

COMENTARIO
El pénfigo foliáceo es una enfermedad ampollosa, 
adquirida y autoinmune producida por anticuer-
pos antidesmogleína-11. La desmogleína-1 es una 
proteína que se localiza fundamentalmente en la 
capa granulosa de la epidermis. La unión de los 
anticuerpos a esta proteína causa acantólisis con 
aparición de ampollas intraepidérmicas2. 
Clínicamente, la enfermedad se caracteriza por la 
aparición de ampollas flácidas y frágiles, que fá-
cilmente evolucionan a erosiones y costras3. Es-
tas lesiones se distribuyen fundamentalmente en 
áreas seborreicas (cuero cabelludo, cara y tron-

co), respetándose las mucosas. El signo de Nikols-
ky puede ser positivo2. Los pacientes no suelen 
presentar sintomatología sistémica. 
El pénfigo foliáceo se ha considerado tradicional-
mente una entidad de mejor pronóstico que el 
pénfigo vulgar3. El arsenal terapéutico en esta pa-
tología es amplio y se basa fundamentalmente en 
el uso de corticoides orales, inmunosupresores, 
antibióticos como las tetraciclinas o la dapsona y 
anticuerpos monoclonales como el rituximab4.
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ANAMNESIS
Mujer de 58 años de edad, sin antecedentes per-
sonales o familiares de interés, que acudió al servi-
cio de urgencias por presentar unas lesiones cutá-
neas pruriginosas erosivocostrosas localizadas en 
áreas seborreicas de aproximadamente tres me-
ses de evolución. La aparición de las lesiones co-
menzó en tercio superior de espalda de predomi-
nio interescapular y posteriormente progresaron 
a nivel facial, cuero cabelludo y tórax. En ningún 
momento se objetivó la aparición de ampollas.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física se apreciaban múltiples le-
siones erosivocostrosas de bordes circinados so-

breelevados, con múltiples excoriaciones y cos-
tras melicéricas localizadas a nivel facial, tórax, 
abdomen, espalda de predominio interescapular 
y lumbar así como afectación de extremidades 
superiores (Figura 1). En cuero cabelludo se iden-
tificaba un intenso eritema difuso y costras amari-
llentas adheridas (Figura 2). No se apreciaron am-
pollas tensas y el signo de Nikolski fue negativo.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
La analítica sanguínea realizada en la que se in-
cluyó un estudio bioquímico, hemograma y coa-
gulación no mostró alteraciones. La PCR fue de 
2,66 mg/L. Anticuerpos anticelulares (ANA) nega-
tivos. También se realizó una radiografía de tórax 
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Figura 1.  Lesiones erosivo costrosas en espalda de predomi-
nio interescapular y lumbar.

Figura 2.  Eritema difuso y costras amarillentas superficiales 
adheridas.
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con proyecciones PA y lateral en la que se apre-
ció una ateromatosis aórtica calcificada sin otros 
hallazgos de interés. Se tomó biopsia cutánea de 
costado derecho para estudio anatomopatológico 
e inmunofluorescencia. El estudio histopatológico 
mostró una ampolla intracórnea sin contenido en 
su interior por debajo de la cual se observaba una 
epidermis acantósica con espongiosis e hipergra-
nulosis. La dermis papilar mostraba un leve edema 
con un discreto infiltrado linfocitario perivascular 
superficial. Sobre la ampolla, la capa córnea mos-
traba una costra de material fibrinoleucocitario. 
Las técnicas de inmunofluorescencia mostraron 
un depósito intercelular epidérmico de IgG y C3.

DIAGNÓSTICO
Pénfigo foliáceo.

TRATAMIENTO
Corticoides orales a dosis de 0,5 mg/kg/día y cor-
ticoides tópicos de alta potencia. En las lesiones 
con aspecto de sobreinfección se añadió al tra-
tamiento tópico ácido fusídico. Para el prurito se 
emplearon antihistamínicos orales a demanda.

EVOLUCIÓN
La paciente experimentó una evolución favora-
ble sin aparición de nuevas lesiones y resolución 
progresiva de las que presentaba. Asimismo se 
resolvió favorablemente desaparición del prurito. 

COMENTARIO1-6

El pénfigo foliáceo clínicamente se caracteriza por 
presentar erosiones cutáneas costrosas y escamo-
sas sobre base eritematosa en zonas seborreicas, 
sin afectación mucosa. Al tratarse de vesículas y 
ampollas superficiales a menudo es imposible su 
visualización ya que la mayoría se encuentran de-
nudadas formando costras como ocurre en nues-
tro caso. Inicialmente puede presentarse con en-
fermedad localizada y posteriormente evolucionar 
a formas generalizadas o eritrodermia exfoliativa. 
El diagnóstico se debe confirmar con la histología 
y un estudio de inmunofluorescencia siendo este 
último clave para el diagnóstico. 

El diagnóstico diferencial se plantea entre distin-
tas enfermedades ampollosas. Sin embargo al 
producirse erosiones y descamación en lugar de 
ampollas puede confundirse con la dermatitis se-
borreica, el impétigo u otras dermatosis.
El tratamiento de la enfermedad varía en función de 
la extensión. Las formas localizadas se tratan con 
corticoides de alta potencia y las formas disemina-
das con corticoides sistémicos. También se ha des-
crito la utilización de inmunomoduladores en casos 
refractarios o recidivantes como la azatioprina, dap-
sona, hidroxicloroquina, metrotexate o mofetil mico-
fenolato. En casos graves se ha reportado el uso de 
ciclofosfamida en ciclos junto con dexametasona.
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ANAMNESIS
Un varón de 60 años con antecedentes de hiper-
tensión arterial, dislipemia, enfermedad pulmonar 
obstructiva crónica y carcinoma de pulmón me-
tastásico y en tratamiento con antihipertensivos, 
diúréticos, hipolipemiantes y analgésicos opioi-
des, consultó por lesiones cutáneas asintomáticas 
de una semana de evolución que aparecieron ini-
cialmente como pápulas eritematosas en el cuello 
y que posteriormente se tornaron ampollosas y se 
extendieron a otras zonas. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
El paciente presentaba ampollas flácidas de con-
tenido purulento sobre una base eritematosa en el 
cuello, axilas, parte alta del tronco, zona lumbar e 
inguinal y en las raíces de extremidades inferiores. 
Algunas ampollas estaban destechadas dejando 
a la vista un fondo liso de color rojo brillante con  
una línea descamativa en periferia (Figura 1)

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS: 
Se realizó un cultivo del contenido de una de las 

a

c

b

d

Figura 1. a) Múltiples lesiones ampollosas de contenido purulento, algunas de ellas destechadas, en el tronco, la zona axilar. b) 
Región lumbosacra. c) Detalle de ampolla flácida de contenido purulento. d) HE (100X) Ampolla subcórnea con acúmulo de neu-
trófilos en su interior e infiltrado inflamatorio acompañante en dermis superficial.
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ampollas para descartar un proceso infeccioso 
y una biopsia cutánea con inmunofluorescencia 
para descartar una enfermedad ampollosa. En la 
biopsia se observó una ampolla subcornea con 
un infiltrado inflamatorio en dermis superficial y la 
inmunofluorescencia fue negativa (Figura 2). Los 
cultivos fueron positivos para staphylococcus au-
reus.

DIAGNÓSTICO
Impétigo ampolloso

TRATAMIENTO
Se pautó tratamiento con antibiótico amoxicilina + 
ácido clavulánico 875/125mg cada 8 horas durante 
1 semana. 

EVOLUCIÓN
Se evidenció una resolución de todas las lesiones 
una semana más tarde y el paciente no presentó 
nuevos episodios en los meses posteriores. 

COMENTARIO 
El impétigo ampolloso (IA) es una patología infec-
ciosa causada generalmente por S. aureus y que 
afecta generalmente a niños de entre 2 y 5 años1. 
La clínica generalmente se inicia con vesículas pe-
queñas que posteriormente evolucionan a ampo-
llas flácidas, inicialmente con un contenido claro 
que adquieren posteriormente un aspecto puru-

lento en algunos casos ya que generalmente el te-
cho de la ampolla se rompe fácilmente por lo que 
es difícil encontrar ampollas en estadio avanzado1. 
El diagnóstico diferencial se ha de hacer con otras 
enfermedades ampollosas como el penfiogide 
ampolloso, la psoriasis pustulosa, la dermatosis 
pustulosis subcornea (DPS) o enfermedad de Sne-
ddon Wilkinson, entre otras2. En nuestro caso nos 
planteamos como principal diagnóstico diferencial 
la DPS debido a su gran semejanza clínica, aunque 
también comparten similitudes histológicas ser, 
ya que las pústulas se localizan a nivel subcórneo 
en ambas entidades3. En la DPS el contenido de 
las ampollas es estéril, por lo que el cultivo mi-
crobiológico de las lesiones será una herramienta 
útil para discernir si se trata de una enfermedad 
infecciosa o no1,3. En nuestro caso los cultivos y la 
buena respuesta al tratamiento antibiótico admi-
nistrado fueron la clave del diagnóstico. 
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1.  �Pereira, L.B. Impetigo – review. An Bras Derma-

tol. 2014;89:293–299.
2.  �Brown J, Shriner DL, Schwartz RA, Janni-

ger CK. Impetigo: an update. Int J Dermatol 
2003;42:251-5.

3. � Botella R, Sabater V, Sanmartin O, Sevila A, Na-
gore E, Aliaga A, et al. Dermatosis pustulosa 
subcornea con anticuerpos IgA antidesmocoli-
na. Actas Dermosifiliogr. 2001;92:283–7.





Tumores





Tumores

Contenido
01.	 Placa eritematosa a nivel vulvar ................................................................................................... 	 357
02.	 Un tumor amarillo en el tronco ..................................................................................................... 	 361
03.	 Lesión tumoral dolorosa y de lento crecimiento en el antebrazo derecho ................................ 	 365
04.	 Placa liquenificada perianal de evolución crónica ...................................................................... 	 369
05.	 Lesión perianal de larga evolución ............................................................................................... 	 373
06.	 “Look like th'innocent flower but be the serpent under’t” .......................................................... 	 377
07.	 Asimetría vulvar en un paciente pediátrico ................................................................................. 	 381
08.	 Masa subcutánea rápidamente progresiva sobre nevus de Ota, ¿debemos sospechar malignidad? .	 385
09.	 Un tumor de difícil diagnóstico clínico ........................................................................................ 	 391
10.	 Nódulos azulados múltiples en miembro inferior izquierdo ....................................................... 	 395
11.	 Erupción papulocostrosa: no se crea ni se destruye solo se transforma ................................... 	 399
12.	 “Reacción cicatricial” tras fractura de esternón .......................................................................... 	 403
13.	 Una verruga vascular .................................................................................................................... 	 407
14.	 Terapia fotodinámica con luz de día: luces y sombras ................................................................ 	 411
15.	 Tumoración perlada supraciliar derecha. No todo es carcinoma basocelular ........................... 	 415
16.	 Escaras autorresolutivas en tronco y úlceras orales en paciente trasplantado ......................... 	 419
17.	 Tumoración de rápido crecimiento en cuero cabelludo ............................................................. 	 423
18.	 Pápulas monomorfas en extremidades ........................................................................................ 	 427
19.	 Una celulitis que hace nódulos..................................................................................................... 	 431
20.	 Lesión nodular de rápido crecimiento en mano .......................................................................... 	 435
21.	 Adolescente con lesión tumoral de rápido crecimiento y consistencia pseudoescrotal .......... 	 439
22.	 “Doctora, mi hija tiene ‘algo’ en la boca” ..................................................................................... 	 443
23.	 “Me están saliendo unos bultos en las piernas”........................................................................... 	 447
24.	 Lesión anal dolorosa de años de evolución ................................................................................. 	 451
25.	 Placa eritematosa y contusiforme de rápido crecimiento en el cuero cabelludo ..................... 	 455
26.	 Lesiones nodulares en diferentes estadios evolutivos ................................................................ 	 459
27.	 Cuando la hidradenitis se complica ............................................................................................. 	 463
28.	 “Doctor, no me quiero tratar”........................................................................................................ 	 467
29.	 Tumor agresivo en labio inferior.................................................................................................... 	 471
30.	 Placa hiperpigmentada en antebrazo de larga evolución............................................................ 	 475
31.	 Tumoración por boquerón............................................................................................................. 	 479
32.	 Lesión nodular ulcerada en una mujer de 50 años...................................................................... 	 483
33.	 Placa eritematodescamativa resistente al tratamiento con corticoides y antifúngicos tópicos.. 	 487
34.	 Úlcera rápidamente evolutiva en la cabeza de un paciente anciano.......................................... 	 491
35.	 Placa eritematoqueratósica de larga evolución en arco plantar................................................. 	 495
36.	 Nódulo sangrante indoloro en una mujer de 41 años................................................................... 	 499





Tumores

01 
Placa eritematosa a 
nivel vulvar 
Alejandra Reolid Pérez
Ester Muñoz Aceituno
Paloma Fernández Rico
Maximiliano Aragüés Montañés



358

ANAMNESIS
Mujer de 90 años de edad, con antecedentes de 
hipertensión, diabetes mellitus tipo 2 y dislipe-
mia. Acudió a nuestras consultas por prurito ge-
nital intenso de unos 5 años de evolución, refrac-
tario a tratamiento corticoideo tópico. Asimismo, 
relataba que en ocasiones había percibido sen-
sación de ardor acompañado de enrojecimiento 
y erosiones en la vulva, con posterior sangrado 
espontáneo. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Placa eritematosa, infiltrada, de 8 x 4 cm de diáme-
tro, de superficie nacarada, con erosiones y exco-
riaciones en superficie, situada en cara interna de 
labio mayor vulvar derecho (Figura 1). No lesiones 
en labio vulvar izquierdo. Labios menores algo atró-
ficos. No adenopatías locorregionales palpables.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Las pruebas complementarias realizadas incluye-
ron analítica completa, con hemograma, bioquí-
mica, coagulación, proteinograma, y marcadores 
tumorales (CEA, CA 12,5, CA 19,9, CA 15,3), con 
resultados negativos y sin mostrar alteraciones 
salvo mal control glucémico (glucosa 171 y HbA1c 
7.8%) y un hipertiroidismo no conocido (TSH 
<0,01 con T4L 2,84). Se realizó biopsia cutánea 
de la lesión y en el análisis histológico se observó 
una infiltración neoplásica intraepidérmica cons-
tituida por células aisladas o formando pequeños 
grupos que tendían a localizarse especialmente 
en la porción inferior de la epidermis. Alguno 
de estos nidos formaba pequeñas estructuras 
ductales/tubulares. No existía infiltración tumo-
ral en la dermis, aunque se observaba extensión 
del componente tumoral a través de la porción 
superficial de los conductos ecrinos (Figura 2).
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Figura 1.  Placa eritematosa, infiltrada, de superficie nacarada 
con erosiones en superficie, situada en cara interna de labio 
mayor vulvar derecho.

Figura 2.  Hematoxilina-eosina 20x. Fragmento de piel que pre-
senta una infiltración neoplásica intraepidérmica constituida 
por pequeños grupos o células aisladas que se localizan princi-
palmente en la porción inferior de la epidermis. 
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En el estudio inmunohistoquímico, las células tu-
morales expresaban CEA (Figura 3a), citoquerati-
na 7(CK7) (Figura 3b) y GATA-3 (Figura 3c), siendo 
negativas para citoqueratina 20 (CK20).
Como estudio de extensión, se realizó citología 
en orina (x3), resultando negativa para maligni-
dad en el material examinado, citoscopia y rec-
tocoscopia que fueron normales y un TAC abdo-
mino-pélvico que descartó extensión tumoral a 
distancia o neoplasias viscerales asociadas. 

DIAGNÓSTICO
Enfermedad de Paget extramamaria (adenocarci-
noma intraepidérmico).

TRATAMIENTO
Una vez establecido el diagnóstico de enferme-
dad de Paget extramamaria (EPEM) y tras con-
trol del hipertiroidismo, se realizó extirpación 
quirúrgica de la lesión mediante resección de 
labio mayor derecho con cobertura con colga-
jo de Limberg derecho de cara interna de mus-
lo, por el servicio de cirugía plástica de nuestro 
hospital. 

COMENTARIO1-6

La EPEM puede ser primaria, y constituir un 
adenocarcinoma intraepitelial (>75%), o secun-
daria, debida a la diseminación pagetoide de 
un adenocarcinoma anexial subyacente (<5%) o 
una neoplasia maligna visceral (10-20%). Suele 
desarrollarse en mujeres caucásicas mayores 
de 50  casos y se caracteriza por placas erite-

matosas de bordes bien definidos, a nivel vul-
var en las mujeres y la región perineal en los 
hombres. Las lesiones pueden ser asintomáti-
cas o acompañarse de quemazón o prurito in-
tenso. Histológicamente, es característica la 
presencia de células vacuoladas pagetoides 
dispuestas de manera aislada o en grupos en 
las capas más profundas de la epidermis y los 
anejos cutáneos. A nivel inmunohistoquímico, 
las células de la EPEM serán positivas para CEA 
y citoqueratinas de bajo peso molecular (CK7 o 
CAM 5.2). No expresarán marcadores de dife-
renciación de células escamosas (p63 o p40) ni 
antígenos melanocíticos (mel-A, HMB45, MITF 
o S100). Es necesario un estudio de extensión 
para descartar posibles neoplasias malignas in-
ternas asociadas y como primera línea de trata-
miento se recomienda la escisión local amplia 
o la cirugía micrográfica de Mohs; no obstante, 
debido su carácter multifocal, las tasas de reci-
diva son altas. 
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Figura 3.  En el estudio inmunohistoquímico se pone de manifiesto que las células tumorales expresan CEA (a), CK7 (b) y GATA-3 (c).
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ANAMNESIS
Un paciente varón de 55 años, sin antecedentes 
personales de interés, consultó por presentar 
desde hace 6 meses una tumoración en la zona 
pectoral izquierda, con crecimiento progresivo y 
molestias locales.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se trataba de una lesión papulosa de 0,4 cm de 
diámetro en zona pectoral izquierda, con presen-
cia a la palpación de un nódulo subcutáneo de 
aproximadamente 1cm y consistencia sólida (Fi-
gura 1a). A la dermatoscopia, la lesión presentaba 
una base eritematosa y un centro erosionado de 
coloración amarillenta-anaranjada, con algunos 
vasos polimorfos (Figura 1b).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Con la sospecha de tumor de estirpe sebácea, se 
realizó exéresis quirúrgica con estudio anatomo-
patológico.

DIAGNÓSTICO
Los hallazgos histológicos fueron compatibles 
con un epitelioma sebáceo. Se realizó estudio 
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Figura 1.  a) Lesión papulosa de 0,4 cm de diámetro en zona 
pectoral izquierda, con presencia a la palpación de un nódu-
lo subcutáneo de aproximadamente 1 cm y consistencia sóli-
da. b) Base eritematosa y un centro erosionado de coloración 
amarillenta-anaranjada, con algunos vasos polimorfos. 

a

inmunohistoquímico para determinación de las 
proteínas de la vía reparadora, apreciándose una 
pérdida de MLH1 y PMS2 (Figura 2). El estudio ge-
nético confirmó la mutación de MLH1. 

TRATAMIENTO
La exéresis de la lesión fue completa, por lo que 
no requirió ningún tratamiento adicional.

EVOLUCIÓN
Se reinterrogó al paciente acerca de los ante-
cedentes personales y familiares de neoplasias, 
destacando el hecho de que su madre había 
fallecido por un adenocarcinoma gástrico. Una 
determinación de sangre oculta en heces del pa-
ciente unos meses antes de la consulta había re-
sultado negativa.

COMENTARIO1-5

Los tumores de diferenciación sebácea constitu-
yen un grupo infrecuente de neoplasias cutáneas, 
cuya importancia radica en su posible asociación 
con neoplasias viscerales (principalmente co-
lorrectales y genitourinarias) en el síndrome de 
Muir-Torre (SMT). Hasta en el 22% de los casos el 
tumor cutáneo precede al visceral, por lo que el 
papel del dermatólogo es fundamental.
El SMT es una entidad poco frecuente, produ-
cida por una mutación en el gen MSH2 o, me-
nos frecuentemente, en los genes MLH1, MSH6 
o PMS2. Éstos codifican proteínas que se encar-
gan de reparar discordancias de bases genera-
das durante la replicación del ADN. El tumor cu-
táneo más frecuente en el SMT es el adenoma 
sebáceo, seguido del carcinoma y el epitelioma 
sebáceo. A diferencia de los tumores sebáceos 
en la población general, en el SMT suelen asen-
tar en localizaciones extrafaciales. Estos tumores

b



363

Tumores

se presentan como pápulas, placas o nódulos in-
doloros, de crecimiento lento y coloración rosa-
da o amarillenta (muy característica a la derma-
toscopia), a menudo con erosión o ulceración 
central.
Ante el diagnóstico histológico de un tumor se-
báceo, se deben realizar las técnicas de inmuno-
histoquímica para identificar defectos en las pro-
teínas implicadas en el SMT. La pérdida de tinción 
combinada de varias de estas proteínas aumenta 
el valor predictivo positivo para el diagnóstico de 
SMT, de manera que cuando se pierden MLH1 y 
MSH2 este valor es de casi el 100%. Si este es-
tudio muestra alteraciones, se deberá entonces 
buscar la mutación secuenciando el gen. Una vez 
confirmada ésta, se debe estudiar también a los 
familiares, y realizar un correcto seguimiento de 
todos aquellos individuos afectos.
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Figura 2.  Estudio inmunohistoquímico para determinación de las proteínas de la vía reparadora, apreciándose una pérdida de 
MLH1 y PMS2. El estudio genético confirmó la mutación de MLH1.
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ANAMNESIS
Varón de 53 años, sin antecedentes personales 
de interés, que consultó por una lesión en ante-
brazo derecho de cinco años de evolución, asin-
tomática y de lento crecimiento. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física se apreciaba una lesión 
eritematoviolácea de 13 mm de diámetro, de 
consistencia dura, no adherida a planos profun-
dos, dolorosa a la manipulación y con una epilu-
miniscencia inespecífica (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó exéresis quirúrgica de la lesión. El es-
tudio histológico mostró en la dermis una prolife-
ración bien delimitada, simétrica, sin contigüidad 
con la epidermis y con folículos linfoides en la pe-
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Figura 1.  Nódulo eritematovioláceo en antebrazo derecho.

riferia. La neoplasia estaba formada por agrega-
dos de células interconectadas formando nidos o 
estructuras tubulares de tamaños y formas varia-
bles, núcleos pleomórficos y un estroma hialino 
con fibroblastos. El estudio inmunohistoquímico 
mostró positividad para CEA, CK 7, CK 18 y pan-
queratinas y negatividad para CK 20 (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Carcinoma cribiforme.

TRATAMIENTO
Exéresis quirúrgica de la lesión. 

EVOLUCIÓN
Tras cuatro años de seguimiento el paciente per-
manece asintomático y sin datos de recidiva. 

COMENTARIO
El carcinoma cribiforme primario cutáneo es una 
variante poco frecuente de carcinoma apocrino 
que se presenta en adultos y se localiza funda-
mentalmente en las extremidades1,2. Histopato-
lógicamente el tumor se localiza en la dermis, 
es relativamente simétrico, está bien delimitado 
y en ocasiones tiene agregados linfoides nodu-
lares o folículos linfoides en la periferia. Las cé-
lulas neoplásicas se agrupan formando nidos o 
estructuras tubulares interconectadas de tama-
ños y formas variables con un patrón cribiforme. 
Los núcleos son grandes, redondeados u ovales, 
hipercromáticos y pleomórficos y el citoplasma 
es escaso y eosinofílico. Las figuras mitóticas son 
poco frecuentes y no presentan invasión peri-
neural ni vascular. En la luz de algunos túbulos 
se puede observar la diferenciación apocrina.  
El estroma habitualmente es escaso y está com-
puesto por haces de colágeno y fibroblastos. 
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Figura 2.  a) Tumor dérmico bien delimitado, simétrico, patrón cribiforme, folículos linfoides reactivos en la periferia (H-Ex10). b) Patrón foli-
cular linfoide reactivo, agregados de células tumorales interconectados (H-Ex40). c) Células tumorales en nidos y estructuras tubulares de 
diferentes tamaños, pleomorfismo nuclear (H-Ex100). d) Citoqueratinas AE1/AE3 positivas (x10). e) Citoqueratina 7 positiva (x10).

Con técnicas inmunohistoquímicas las células 
expresan positividad para CK 7, CEA, AE1/AE3 y 
EMA, siendo negativa para CK 20, S-100 y GC-
DFP153. El comportamiento biológico del carci-
noma cribiforme primario cutáneo es indolente 
y no se han descrito casos de recidiva o enfer-
medad metastásica. El diagnóstico diferencial 
debe establecerse con metástasis cutáneas de 
carcinoma cribiforme de mama, próstata, colon, 

glándula salival o endometrio, carcinoma de cé-
lulas basales adenoideo y carcinoma adenoide 
quístico primario cutáneo4-6.
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ANAMNESIS
Mujer de 73 años que consultaba por una lesión 
liquenificada en región perianal derecha de va-
rios meses de evolución sin mejoría a pesar de 
tratamiento con clobetasol 0,05% tópico. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se apreciaba una placa de as-
pecto liquenificado y superficie eritematosa lo-
calizada en región perianal, predominantemente 
derecha (Figura 1). 
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Figura 1.  Placa eritematosa de aspecto liquenificado en re-
gión perianal.

Figura 2.  Hiperqueratosis e hiperplasia epidérmica junto con 
presencia de células de crecimiento pagetoide (HE, 10.2x).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó estudio histológico demostrando pre-
sencia de células de crecimiento pagetoide junto 
con hiperplasia epidérmica acompañante (Figura 
2). Además, la paciente fue remitida al servicio 
de cirugía general realizándose una anuscopia 
que demostró la presencia de una lesión de unos 
4 cm ocupando la práctica totalidad del canal 
anal, cuyo análisis histológico mostró, asimismo, 
células de hábito pagetoide con inmunohistoquí-
mica positiva para CDX2+ y MUC5+.

DIAGNÓSTICO
Así, la paciente fue diagnosticada de enferme-
dad de Paget extramamaria (EPEM) de localiza-
ción perianal en probable relación con adenocar-
cinoma colorrectal subyacente. 

TRATAMIENTO
Se realizó extirpación de la lesión con márgenes 
libres, así como despistaje de posibles neoplasias 
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primarias asociadas mediante pancolonoscopia, 
estudio ginecológico y urológico que resultaron 
normales. El estudio de extensión mediante TAC 
toracoabdominopélvico también fue normal. 

EVOLUCIÓN
Actualmente la paciente sigue revisiones periódi-
cas en nuestro servicio sin haber presentado reci-
diva de la lesión ni desarrollo de nuevas neoplasias.

COMENTARIO1-3

La EPEM es una rara forma de adenocarcinoma 
intraepidérmico que afecta principalmente a mu-
jeres entre 50 y 80 años de edad. Se presenta 
como placas eritemato-descamativas bien deli-
mitadas que pueden ulcerarse y simular cuadros 
inflamatorios o infecciosos, ocasionando retrasos 
diagnósticos y terapéuticos. Histológicamente se 
caracteriza por la presencia intraepidérmica de 
células pagetoides de citoplasma claro y núcleos 
atípicos. Su importancia radica en que hasta un 
10-30% de los casos pueden relacionarse con 
neoplasias subyacentes por lo que debe realizar-
se un estudio para despistaje de neoplasias aso-
ciadas. En nuestro caso, la inmunohistoquímica 
sugería una posible asociación con cáncer colo-
rrectal subyacente. La cirugía con márgenes de 
seguridad amplios se considera el tratamiento de 

elección, aunque debido a su carácter multicén-
trico puede haber hasta un 40% de recurrencias. 
Otras modalidades terapéuticas incluyen láser 
CO2, crioterapia, radioterapia, terapia fotodiná-
mica o tratamiento con quimioterápicos tópicos 
(bleomicina, imiquimod 5%, 5-fluorouracilo). La 
supervivencia se ve condicionada principalmente 
por la presencia de afectación dérmica o de neo-
plasias asociadas.
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ANAMNESIS
Paciente de 76 años, sin alergias medicamento-
sas conocidas, con antecedentes personales de 
fibrilación auricular crónica, hipertensión arterial 
y ulcus gástrico. En tratamiento con acenocuma-
rol, bisoprolol y omeprazol. 
Derivado a consulta de Dermatología desde el 
servicio de digestivo por lesión perianal, objeti-
vada durante colonoscopia, realizada como par-
te del estudio por rectorragias.
El paciente refiere que la lesión es asintomática, 
y de largo tiempo de evolución, pero sin poder 
definir con exactitud el momento de aparición.
Niega relaciones sexuales de riesgo.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En región perianal, localizada hacia las 5 horas, 
presenta pápula de aproximadamente 2 cm de 
diámetro, con centro ulcerado y borde de color 
azulado (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realiza biopsia tipo “punch” informada como 
carcinoma basocelular infiltrante de patrón sóli-
do, alcanzando dermis reticular (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Carcinoma basocelular infiltrante de patrón sóli-
do, de localización perianal.

TRATAMIENTO
Se realiza tratamiento quirúrgico de la lesión con 
confirmación histológica de bordes libres de 
neoplasia.

EVOLUCIÓN
En la revisión en consulta a los 6 meses de la ciru-
gía, no se aprecian signos de recidiva de la lesión.
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Angel Aguado García, Jara Valtueña, Daniel Ruiz Sánchez y Carolina Sanz Muñoz 

Figura 1.  Lesión perianal.

Figura 2.  Islotes de células basalioides. HE. 10x.
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COMENTARIO
El carcinoma basocelular (CBC) es un tumor que 
característicamente aparece en piel dañada por 
el sol. La localización perianal es muy infrecuen-
te, con menos de 100 casos descritos en la lite-
ratura. 
La historia natural del CBC perianal, es similar a la 
de los CBC en otras localizaciones.
El hecho de que sean característicamente de 
mayor tamaño, puede deberse a un retraso en 
el diagnóstico. A este retraso diagnóstico, rela-
cionado con la localización, pueden contribuir 
varios factores, confusión con lesiones cutáneas 
infecciosas, alérgicas o inflamatorias, retraso en 
la consulta al considerar la lesión una irritación 
banal, lo infrecuente de la aparición de CBC en 
esta zona y también la gran variabilidad clínica 
de las lesiones, desde pápulas eritematosas has-
ta nódulos, placas o úlceras que remedan otras 
patologías más frecuentes en la región perianal. 

Se debe realizar exploración física total en bús-
queda de otros CBC.
El tratamiento es escisión quirúrgica con márge-
nes amplios. En el 95% de los casos la cirugía es 
curativa, y la recidiva local es rara. La RT también 
es una opción cuando la cirugía no lo es.
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06
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ANAMNESIS
Varón caucásico de 80 años, exfumador con 
antecedentes de hipertensión arterial, enfer-
medad pulmonar obstructiva crónica y un ade-
nocarcinoma prostático (estadio IIB) tratado, 
que fue derivado a dermatología por lesión en 
sien derecha de un año de evolución que refe-
ría que al inicio había sido violácea y sobreele-
vada.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración presentaba una mácula ma-
rrónacea de bordes mal definidos de 4x4 cm 
en región frontotemporal que resultaba dolo-
rosa a la palpación (Figura 1a) sin adenopatías 
regionales. La dermatoscopia fue inespecífica 
(Figura 1b).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitaron una analítica completa, que re-
siltó anodina, y una resonancia magnética cra-

neal y periorbitaria cuyo resultado indicó una 
lesión heterogénea en fosa temporal derecha 
de 5,5 x 4 x 1 cm, en contacto con el músculo 
temporal. La pieza en bloque fue remitida para 
estudio patológico, observándose ausencia de 
invasión vasculolinfática o perineural, un índi-
ce mitótico de 7/10 mitosis por CGA y una ne-
crosis inferior al 10%. El estudio de extensión 
con TC de cuerpo entero reveló la existencia 
de tres nódulos subsólidos pulmonares (una 
en cada lóbulo superior y otra en el lóbulo 
inferior izquierdo), conformando un estadio 
T2aN0Mx. También se realizó una fibrobron-
coscopia con lavado y aspirado, cuyos resul-
tados demostraron la no presencia de células 
malignas. 

DIAGNÓSTICO
La lesión fue biopsiada, objetivándose una 
proliferación endotelial atípica con un patrón 
infiltrativo en dermis y pleomorfismo celular 

Figura 1.  Lesión consistente en una mácula marronácea en sien derecha (a) con una dermatoscopia con parches blanqueci-
nos-rosados y vasos finos aislados (b).

ba
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a mayor aumento (Figura 2a-b), con tinciones 
inmunohistoquímicas (Figura 3a-c) positivas 
para Vimentina, CD34, CD31, D2-40 (podopla-
nina) y ERG (gen homólogo del oncogén E26 
de virus de eritroblastosis) y negativas para 
AE1/AE3, estableciéndose el diagnóstico de 
angiosarcoma cutáneo (ASC). 

TRATAMIENTO
Se realizó una extirpación quirúrgica con recons-
trucción mediante colgajo musculofascial tem-
poral e injerto libre de piel parcial de brazo dere-
cho. Se confirmó la presencia de márgenes libres 
y la ausencia de otros factores de mal pronóstico 

histológicos, por lo que se decidió no radiar el le-
cho tumoral. El paciente rechazó cirugía torácica 
posterior, por lo que no fue posible obtener con-
firmación histológica de las lesiones pulmonares.

EVOLUCIÓN
El comité de sarcomas decidió seguimiento evo-
lutivo de las lesiones pulmonares con PET-TC, 
confirmándose alta probabilidad metabólica de 
malignidad, especialmente de la localizada en el 
lóbulo inferior izquierdo. Se indicó radioterapia 
externa con respuesta parcial de dicha lesión 
y estabilidad de las otras dos. Veintidós meses 
tras el diagnóstico, el paciente sigue vivo, sin 

Figura 3.  El perfil inmunohistoquímico de la lesión mostraba una proliferación endotelial con positividad difusa para CD34 (a) y 
D2-40 (b) y expresión nuclear de ERG (c).

b ca

Figura 2. La histología con hematoxilina-eosina revela una proliferación vascular irregular e infiltrativa (a), compuesta por células 
pleomórficas con núcleos hipercromáticos y atipia citológica (b). 

ba
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recurrencia local ni aparición de nuevas lesio-
nes a distancia, con una puntuación en la escala 
ECOG de 0-1.

COMENTARIO
El ASC es un tumor maligno endotelial infrecuen-
te con predilección por la piel (60%)1. El cuero ca-
belludo es la localización más frecuente2, siendo 
caracterizada como una variante clínica por Wil-
son-Jones en 19643. Un 5% de los casos de ASC 
se ha asociado a linfedema crónico (síndrome 
de Stewart-Treves) o inducidos por radiación1.  
La identificación temprana puede suponer un 
reto diagnóstico por su similitud clínica inicial 
con lesiones equimóticas o vasculares benig-
nas, pudiendo ser dolorosas o asintomáticas1. No 
obstante, su diagnóstico precoz es vital de cara 
a optimizar el abordaje terapéutico ya que entre 
los principales factores de mal pronóstico se en-
cuentran, además de la edad avanzada y la loca-
lización en cuero cabelludo, el tamaño tumoral 
superior a 5 cm y la presencia de márgenes qui-
rúrgicos afectos2,4. Así, la cirugía con márgenes 

amplios es el pilar fundamental del tratamiento, 
mientras que el beneficio de la adyuvancia con ra-
dioterapia y quimioterapia es limitado1,4. Las tasas 
de recurrencia alcanzan el 63%1, y uno de cada 
tres pacientes desarrollará metástasis a distancia, 
siendo la localización más frecuente la pulmonar1, 
con una supervivencia a 5 años del 33.5%4.
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ANAMNESIS
Niña de 9 años de edad, natural de Moldavia, sin 
antecedentes personales de interés ni alergias 
medicamentosas conocidas, remitida desde su 
pediatra para valoración de hipertrofia, eritema 
y descamación vulvar izquierda, asintomática, 
de seis meses de evolución sin respuesta a trata-
miento con corticoides tópicos. No existe ante-
cedente de traumatismo local ni cirugía abdomi-
nal previa y no se acompaña de exudado vaginal. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física se aprecia aumento de ta-
maño del labio mayor izquierdo sin alteraciones 

07
Asimetría vulvar en un paciente pediátrico
Carlos Durán Vian, Iñigo Navarro Fernández, Leandra Reguero del Cura 
y Cristina Gómez Fernández

Figura 1.  Hipertrofia unilateral de labio mayor izquierdo sin al-
teraciones cutáneas asociadas.

cutáneas asociadas, con una consistencia blanda 
y homogénea similar a la del labio contralateral, 
sin palparse lesiones subcutáneas. La explora-
ción del resto del área genital es normal, mos-
trando un estadio I de Tanner (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la ecografía cutánea se observa la existencia 
de tejido heterogéneo de márgenes mal defini-
dos con aumento de la vascularización. Se com-
pleta el estudio con una resonancia magnética 
donde se evidencia engrosamiento difuso cutá-
neo y de grasa subcutánea, con finas estriacio-
nes hipointensas, sin definirse lesiones focales 
(Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Tras descartarse procesos inflamatorios y otras 
entidades sospechosas de malignidad, se confir-
mó el diagnóstico de hipertrofia asimétrica de la-
bio mayor izquierdo en relación con el síndrome 
CALME (Childhood Asymmetric Labium Majus 
Enlargement).

TRATAMIENTO
No ha precisado. 

EVOLUCIÓN
En el seguimiento trimestral clínico y ecográfico, 
no se observaron cambios con respecto a explo-
raciones previas.

COMENTARIO
El síndrome CALME es una entidad poco fre-
cuente y de naturaleza benigna. La edad media 
de aparición es de 8,3 años y la mayoría de los 
casos son unilaterales. La clínica consiste en 
una masa de bordes mal definidos de la misma 
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Figura 2.  Hipertrofia del labio mayor izquierdo con engrosamiento dérmico e hipodérmico difuso, con finas estriaciones/tabiques 
hipointensos sin hallarse lesiones focales.

consistencia que el tejido circundante, en la que 
no se palpan lesiones sólidas ni quísticas, recu-
bierta por piel de características normales. No se 
acompaña de clínica sistémica y el resto de la ex-
ploración física es normal1. El diagnóstico es clí-
nico y radiológico reservándose la biopsia para 
aquellos casos de difícil diagnóstico, evolución 
tórpida o sospecha de neoplasia subyacente. Ra-
diológicamente es característica la presencia de 
bordes mal delimitados y aumento de la vascu-
larización2. La histología es similar a la del tejido 
vulvar normal con predominio de fibroblastos 
con positividad para el receptor estrogénico. El 
diagnóstico diferencial incluye patologías infla-
matorias como la candidiasis, la esquistosomia-
sis, la fascitis necrotizante y neoplasias como 
tumores mesenquimales y el angiomixoma agre-
sivo3. Tiene un pronóstico favorable con tenden-
cia a la estabilización y posibilidad de resolu-
ción espontánea en la pubertad. El tratamiento 
es conservador llevando a cabo un seguimiento 

estrecho mediante exploración física y ecogra-
fía cutánea trimestral en el periodo prepuberal y 
anual tras la pubertad4. 
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ANAMNESIS
Una mujer de 50 años, de origen caucásico, 
con antecedentes personales de hipertensión 
arterial, bocio tóxico multinodular tratado con 
iodo-131 con hipotiroidismo secundario, y una 
mácula azulada congénita en tercio superior 
de hemicuerpo y hemicráneo derechos, esta-
ble desde la adolescencia, consultó por una 
tumoración en región pre-infraauricular dere-
cha, sobre el área de melanocitosis, de recien-
te aparición y de crecimiento rápidamente pro-
gresivo. No existían antecedentes familiares de 
interés.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se evidenció la presencia de una masa subcutá-
nea de consistencia pétrea, mal delimita y adhe-
rida a planos profundos, no dolorosa, localizada 
en el territorio de la parótida derecha. Dicha le-
sión asentaba sobre una mácula extensa de co-
lor azul-gris que afectaba a pabellón auricular, 
región preauricular y hemicuello derechos, y se 
extendía caudalmente hacia la región acromio-
clavicular, escapular y hemitorácica ipsilateral 
(Figura 1a-b). No se objetivaron otras lesiones 
significativas en el resto del tegumento cutáneo 
ni adenopatías locorregionales.
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y Gregorio Carretero Hernández
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Figura 1.  a-b) Tumoración pétrea de 2 cm en territorio parotídeo derecho, sobre área de melanocitosis dérmica primaria.
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Una ecografía-PAAF de la lesión mostró que se 
trataba de un nódulo hipoecoico irregular de 
2 cm con morfología en reloj de arena, que afec-
taba a la parótida derecha. La PAAF objetivó una 
proliferación celular pigmentada de pronóstico 
incierto. Una resonancia magnética con contras-
te puso de manifiesto la presencia de una masa 
heterogénea de 2,5 cm embebida en el espesor 
de la parótida, con un nódulo satélite dorsal en 
contacto con la apófisis mastoides. Un PET-TAC 
corporal evidenció la presencia de tres adeno-
patías asociadas en la axila derecha. El estudio 
analítico general con PCR, LDH y proteína S-100 
fue normal. 
Se decidió llevar a cabo una parotidectomía 
conservadora que mostró la presencia de una 
masa negruzca y pétrea que afectaba a la tota-
lidad de la glándula y tejidos vecinos. La anato-
mía patológica mostró una masa muy pigmen-
tada en el espesor de la parótida formada por 
una proliferación de melanocitos fusiformes y 
focalmente epitelioides, con zonas de atipia fo-
cal, sin necrosis, con abundantes melanófagos 
asociados, una única mitosis típica y un índice 
Ki67 < 2%, que fue informada como nevus azul 

celular. Asimismo, el estudio histológico mos-
tró que el nevus asentaba sobre una zona con 
proliferación de melanocitos fusiformes distri-
buidos de forma difusa y dispersa por la dermis 
reticular, sugestiva de melanocitosis dérmica 
(Figura 2a-b).
Se decidió llevar a cabo un seguimiento acti-
vo con revisión periódicas. Un año más tarde, 
no obstante, la paciente consultó nuevamente 
por una recurrencia de características clínicas 
similares y rápidamente progresiva en la zona 
intervenida. Una biopsia cutánea mostró en esta 
ocasión la presencia de una lesión intensamen-
te pigmentada, sin conexión con la epidermis, 
compuesta por una proliferación de melanoci-
tos epitelioides y focalmente fusiformes, con 
áreas de atipia y necrosis, abundantes melanó-
fagos, 4 mitosis y un índice Ki67 del 9% en un 
campo profundo de gran aumento, sugestiva 
de melanoma sobre melanocitosis dérmica. La 
intensa pigmentación de la muestra dificultó la 
interpretación de los resultados de las técnicas 
inmunohistoquímicas, si bien tras despigmentar 
una tinción con HMB-45 fue débilmente positiva 
de forma difusa. Del mismo modo, hizo impo-
sible la interpretación del análisis citogenético 

Figura 2.  a) Hematoxilina-eosina, 40x: Masa esférica intensamente pigmentada en la profundidad de la parótida, bien delimitada. 
b) Hematoxilina-eosina, 100x: La masa está formada por una población más o menos homogénea y agrupada de melanocitos 
fusiformes y epitelioides, con abundantes melanófagos, sin áreas significativas de atipia o necrosis.

ba
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molecular mediante hibridación genómica com-
parativa (Figura 3). 

DIAGNÓSTICO
En base a la correlación clínico-patológica, se 
estableció el diagnóstico definitivo de mela-
noma parotídeo sobre melanocitosis dérmica  
primaria asociado a nevus azul celular, en estadio 
pT4aN1M0 (IIIC).

TRATAMIENTO
Una nueva resonancia magnética demostró la 
presencia de una masa de gran tamaño que ocu-
paba la totalidad de la glándula parótida, asocia-

da a la presencia de una adenopatía patológica 
de 2 cm en territorio IIA del cuello ipsilateral.  
Se optó por una parotidectomía radical con vacia-
miento ganglionar funcional suprahioideo, que 
mostró la existencia de una tumoración negra 
muy dura, mal delimitada, de 5,5 cm, que afec-
taba a la totalidad de la parótida, ramas caudales 
del nervio facial y partes blandas adyacentes. El 
estudio histológico objetivó hallazgos similares a 
los descritos en la biopsia cutánea previa, con in-
vasión perineural y vascular asociadas, así como 
afectación de los bordes quirúrgicos y metásta-
sis de melanoma en uno de los seis ganglios lin-
fáticos extirpados. Además, se detectaron áreas 

Figura 3.  a) Hematoxilina-eosina, 20x: Masa profunda intensamente pigmentada en el espesor del tejido celular subcutáneo. b) 
Hematoxilina-eosina, 200x: La masa está formada por una población de melanocitos epitelioides atípicos y pleomórficos, con 
abundantes melanófagos. c) Hematoxilina-eosina, 200x: Tras despigmentar, se ponen de manifiesto la intensa atipia celular y 
pleomorfismo nuclear, así como la presencia de algunas mitosis atípicas. d) Hematoxilina-eosina, 100x: Invasión perineural de las 
células melanocitarias.
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de nevus azul celular y de melanocitosis dérmica 
asociadas.
La paciente recibió tratamiento adyuvante me-
diante 5 sesiones de radioterapia estereotáxica 
ablativa del lecho quirúrgico y el área IIA cervical 
derecha, alcanzando una dosis total de 35 Gy, 
asociada a ciclos de inmunoterapia con pembro-
lizumab a dosis de 2 mg/kg cada 3 semanas de 
forma indefinida. 

EVOLUCIÓN
Se llevaron a cabo PET-TAC corporales de con-
trol trimestrales que mostraron cambios postqui-
rúrgicos, sin evidencia de enfermedad tumoral 
activa ni adenopatías patológicas. La paciente 
desarrolló como secuela postquirúrgica una pa-
rálisis de la comisura bucal derecha, con mejoría 
progresiva en las visitas sucesivas. En la actuali-
dad ha recibido 27 ciclos de inmunoterapia, ex-
perimentando como efecto adverso episodios de 
toxicodermia por pembrolizumab grado I, y lleva 
un año en remisión completa. 

COMENTARIO
Excepcionalmente, en especial en la raza caucá-
sica, las melanocitosis dérmicas primarias tipo 

de nevus de Ito/Ota pueden experimentar la 
transformación maligna hacia un melanoma pri-
mario, en casi la mitad de los casos con un com-
ponente de nevus azul asociado1. En los casos 
clínica e histológicamente dudosos, los estudios 
de genética molecular pueden contribuir a es-
clarecer el diagnóstico de malignidad, al detec-
tar ganancias aberrantes en 6p25 o mutaciones 
en GNAQ o BAP-12. Es fundamental concienciar 
al paciente de la necesidad de consultar ante 
cualquier cambio clínico de la melanocitosis 
para descartar la posibilidad de transformación 
maligna mediante un estudio histológico y radio-
lógico completo. 
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ANAMNESIS
Paciente mujer de 85 años, con antecedentes 
personales de hipertensión arterial, diabetes me-
llitus, dislipidemia, bloqueo auriculoventricular 
completo, usuaria de marcapasos, ictus isqué-
mico lacunar izquierdo, diverticulosis, síndrome 
depresivo, queratoconjuntivitis, ectropión. Poli-
medicada. Consulta por varias lesiones cutáneas 
localizadas en mejilla izquierda compatibles clíni-
camente con carcinomas basocelulares.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Además de las lesiones descritas de la mejilla iz-
quierda, en la mejilla derecha destaca una placa 
eritematosa de 3 cm de diámetro, de superficie 
queratósica y bordes bien definidos, así como 
varias máculas eritematoescamosas sugestivas 
de queratosis solares. 

09
Un tumor de difícil diagnóstico clínico
Claudia Olmos Nieva, José Castiñeiras González, Héctor Perandones González 
y Elia Samaniego González

Figura 1.  Lesión previa a la extirpación. Figura 2.  H/E visión panorámica.

Bajo la sospecha de enfermedad de Bowen, se 
trata la placa de la mejilla derecha con criotera-
pia e igenol mebutato. En la consulta de revisión 
se observa un empeoramiento de la lesión que 
presenta en este momento un aspecto infiltrativo 
(Figura 1). No se palpan adenopatías. Es enton-
ces, ante la sospecha de carcinoma espinocelu-
lar, cuando se indica la extirpación quirúrgica.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la biopsia se puede observar una proliferación 
neoplásica de células poroides que se disponen 
en anchas trabéculas y nidos, afectando la epi-
dermis y la dermis con patrón de crecimiento 
expansivo con aislados focos de infiltración. Es-
tas células neoplásicas muestran pleomorfismo y 
mitosis atípicas (8 mitosis/mm²). Existen áreas de 
necrosis tumoral y muy ocasionales imágenes de 
aspecto ductal en el seno de las masas tumorales. 
Espesor tumoral de 3,13 mm. Se observa un infil-
trado inflamatorio linfoplasmocitario peritumoral, 
así como una marcada elastosis solar dérmica. 
No se observa invasión linfovascular (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Diagnóstico histológico compatible con poro-
carcinoma, totalmente extirpado.
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EVOLUCIÓN
La paciente ha seguido revisiones periódicas du-
rante 2 años hasta la actualidad, sin evidencias 
de recidiva local ni metástasis. 

COMENTARIO
El porocarcinoma ecrino es un tumor maligno 
originado en la porción ductal de las glándulas 
sudoríparas ecrinas. Es una neoplasia poco fre-
cuente, representando el 0.005% a 0.01% de to-
dos los tumores cutáneos, sin embargo, es el tu-
mor maligno de glándula ecrina más frecuente. 
Suele afectar a personas mayores de 50 años sin 
predominio de sexo. Se han postulado factores 
predisponentes como la exposición solar cróni-
ca, exposición a agentes químicos o la inmuno-
supresión1. Se localiza con mayor frecuencia en 
extremidades inferiores y cabeza y cuello, pu-
diendo adoptar una presentación clínica variada 
que simula otros tumores cutáneos. La histología 
es fundamental para llegar al diagnóstico de cer-
teza, además de contener información pronósti-
ca útil para el manejo del paciente2. Los patrones 
de crecimiento infiltrativo y/o pagetoide se han 
asociado a un riesgo aumentado de recidiva lo-
cal, que se relaciona con la ausencia de delimi-
tación histológica del tumor3. Por otro lado, se 
han asociado a mayor riesgo de metástasis los 
tumores que presentan un espesor mayor a 7 

mm, recuento elevado de mitosis y presencia de 
invasión linfovascular4. El tratamiento es la ciru-
gía con márgenes adecuados, Belin et al. propo-
nen realizar cirugía de Mohs en los patrones in-
filtrativos y/o pagetoide. Otros autores proponen 
realizar biopsia selectiva de ganglio centinela en 
tumores de alto riesgo. Es fundamental realizar 
un diagnóstico y tratamiento precoces para me-
jorar el pronóstico.
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ANAMNESIS
Mujer de 51 años, sin antecedentes de interés. 
Presenta lesiones de más de veinte años de evo-
lución en miembro inferior izquierdo que han ido 
aumentando en número y tamaño. Se han hecho 
dolorosas en los últimos dos años.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se objetivan múltiples nódulos subcutáneos dis-
persos por borde lateral externo, dedos y planta 
del pie izquierdo, asociados a aumento de partes 
blandas. Las lesiones tienen superficie violácea y 
consistencia gomosa (Figura 1a y b).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Histopatología
Con hematoxilina-eosina se observa una le-
sión con estructuras vasculares dilatadas en 
las áreas superficiales de la dermis (Figura 1c). 
A mayor aumento, áreas sólidas, constituidas 
por fascículos de células fusiformes (Figura 1d) 
y células epitelioides de núcleos monomorfos 
y con vacuolas citoplasmáticas en su interior. 
Existen estructuras vasculares alargadas que 
conectan a modo de puente unas áreas sólidas 
con otras y luces vasculares dilatadas y con-
gestivas. 

10
Nódulos azulados múltiples en miembro inferior 
izquierdo
Cristina Moya Martínez, Juan Torre Castro, Lucía Núñez Hipólito 
y María Dolores Mendoza Cembranos

Figura 1.  a y b) Lesiones cutáneas de la paciente. Nódulos violáceos, de consistencia gomosa. c y d) Biopsia cutánea (Hematoxili-
na-eosina). Lesión dermo-hipodérmica constituida por espacios vasculares dilatados, con fascículos de células fusiformes.
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Figura 2.  a y b) Biopsia cutánea: positividad en las células endoteliales para marcador CD31, y negatividad en el componente fusiforme. 
c y d) Biopsia cutánea: negatividad para marcador de HHV8, como marcador distintivo de Sarcoma de Kaposi.

El estudio inmunohistoquímico demostró que 
las células endoteliales eran positivas para CD31 
(Figura 2a y 2b) y negativas para Glut-1, mientras 
que WT1 y SMA resultaron positivos en los peri-
citos. El HHV8 y la podoplanina (D2-40) fueron 
negativos (Figura 2c y 2d).
El estudio radiológico de huesos largos no pre-
sentaba datos patológicos.

DIAGNÓSTICO
Hemangioma de células fusiformes (HCF).

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Se ofreció cirugía a la paciente pero prefiere de 
momento actitud expectante.

COMENTARIO
Existe bastante controversia respecto a la natura-
leza de esta lesión, que inicialmente fue conside-
rada como neoplasia, aunque en la actualidad la 
mayoría de los expertos consideran que se trata 
de una malformación vascular con fenómenos de 
trombosis y recanalización secundaria.
La mayoría de los HCF se presentan en niños y 
adultos jóvenes, en forma de nódulos dérmicos 
y/o subcutáneos de coloración rojizo-azulada, 
consistencia firme y preferentemente localizados 
en la parte distal de las extremidades. Pueden 
aparecer nódulos únicos, pero con frecuencia 
aparecen nuevas lesiones satélites. Existen ca-
sos descritos asociados a síndrome de Mafucci, 
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síndrome de Klippel-Trenaunay, varicosidades y 
linfedema congénito. 
Histopatológicamente la lesión está constituida 
por nódulos bien circunscritos, no encapsulados, 
que ocupan la dermis y tejido celular subcutá-
neo. Se observan espacios vasculares dilatados, 
de apariencia cavernosa con pared fina, que pue-
den contener trombos o flebolitos. Estas células 
muestran postividad para marcadores de endo-

telio sanguíneo. Las áreas sólidas están constitui-
das por células fusiformes que no expresan mar-
cadores endoteliales sino musculares (HHF35, 
actina de músculo liso, desmina y colágeno IV), 
lo que indica una naturaleza pericítica de estas 
células. También se observan otras células re-
dondeadas de aspecto epitelioide. 
El tratamiento del HCF es quirúrgico, aunque sue-
le recurrir por un origen multifocal de la lesión. 
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ANAMNESIS
Presentamos el caso de un varón de 57 años sin 
alergias medicamentosas ni antecedentes pato-
lógicos de ningún tipo que acudió a las urgencias 
dermatológicas con una erupción eritematosa, 
dispersa y muy pruriginosa de varias semanas de 
evolución. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la primera consulta se objetivó la presencia de 
numerosas pápulas y papulocostras hemáticas 
distribuida en el tronco y la región proximal de 
extremidades superiores e inferiores.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En ese momento se realizó una biopsia cutánea 
de una de las lesiones que fue informada de pa-
trón de reacción fundamentalmente vasculopá-
tico linfocítico, junto con presencia de acantosis 
irregular y placas corneales paraqueratósicas fi-
brinoleucocitarias.

DIAGNÓSTICO
Pitiriasis liquenoide aguda.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con fototerapia UVA con 
una dosis acumulada de 98 J/cm2.

EVOLUCIÓN
Durante los siguientes 3 años se sucedieron varios 
tratamientos, empezando con un ciclo de corti-
coides sistémicos de 4 semanas con deflazacort 
en pauta descendente, seguido de metotrexato 
por vía oral a dosis de 7,5 mg/semana durante 2 
meses que se suspendió por mala tolerancia. Tras 
ello se comenzó de nuevo con fototerapia, en este 
caso UVB de banda estrecha para una dosis acu-

11
Erupción papulocostrosa: no se crea ni se 
destruye solo se transforma
Daniel Ruiz-Sánchez; Valtueña J; Aguado García A; 
Santamarina Albertos AS

mulada total de 12,18 J/cm2, alcanzando con esta 
una mejoría, pero no la desaparición completa de 
las lesiones. Por último, si se consiguió un buen 
control relativo de la enfermedad con ciclos cor-
tos de clobetasol por vía tópica. 
Al cabo de dos años y medio desde el inicio del 
tratamiento se objetivó un cambio en la presen-
tación de las lesiones, desapareciendo las pápu-
las inflamatorias y presentado tres áreas eritema-
todescamativas, mal definidas, no infiltradas en 
abdomen, extremidades inferiores, y región lum-
bar izquierda de la espalda (Figura 1), siendo todo 
ello sugestivo clínicamente de micosis fungoide 
(MF). Tras la realización de una nueva biopsia en 

Figura 1.  Imagen clínica de las lesiones en espalda de donde 
se tomó la biopsia cutánea.
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Figura 2.  (HE, x40): imagen histológica con infiltrado de lin-
focitos T con tendencia rodearse de un halo claro y núcleos 
hipercromáticos, compatible con fase de transición a MF.

una de las placas de la espalda se obtuvo el re-
sultado de un infiltrado linfoide cutáneo atípico 
epidermotropo de fenotipo T, que tendían a ro-
dearse de un halo claro con sus núcleos hiper-
cromáticos y arrugados (Figura 2), lo cual hace 
compatible el cuadro con una fase inicial o de 
transición en la histología hacia MF ya que aún 
no existía una dominancia clara de los linfocitos 
CD4 sobre los CD8. De tal manera que la corre-
lación clínico-histológica nos dio el diagnóstico 
de MF.

COMENTARIO
La pitiriasis liquenoide (PL) incluye dos varian-
tes fundamentales, la forma aguda y la crónica, 
que forman dos extremos de un espectro de la 
misma enfermedad, con una presentación varia-
ble que puede plantear dificultades diagnósti-
cas y terapéuticas. Se trata de un trastorno de 
linfocitos T, a menudo clonales, papulosos, que 
pueden asociarse en raras ocasiones a MF. En 
la bibliografía se encuentran descritos varios 
casos de niños y adultos que han desarrollado 

una MF desde el diagnóstico previo de pitiriasis 
liquenoide. Aunque a día de hoy existe contro-
versia en si la PL puede evolucionar a una MF, o 
bien, se trata de casos originalmente de MF que 
presentan en sus estadios iniciales lesiones más 
compatible con la PL. 
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y Manuela Yuste Chaves

Figura 1.  a) Lesión cutánea en región esternal. b y c) Radiogra-
fía de torax en proyección anteroposterior y lateral.

ANAMNESIS
Mujer de 55 años sin antecedentes médicos de 
interés, consulta por lesión cutánea asintomáti-
ca en región esternal de 1 mes de evolución que 
no mejora a pesar de tratamiento antibiótico y 
antifúngico pautado por su médico de atención 
primaria. Niega fiebre termometrada, pérdida 
de peso, astenia ni otra sintomatología. Refiere 
haber acudido al traumatólogo hacía dos meses 
por deformidad de esternón tras realizar ejerci-
cios de yoga, por lo que se realizó una radiogra-
fía con evidencia de callo de fractura en tercio 
medio distal, etiquetándose de fractura esternal 
traumática.

b c

a

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física se observa una placa 
anular, con aspecto de piel de naranja erite-
matosa con borde eritematovioláceo, discreta-
mente empastada, sin aumento de temperatu-
ra ni dolor a la palpación, en región esternal, 
de aproximadamente 4 cm de diámetro. No se 
palpan adenopatías ni hepatoesplenomegalia 
(Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realiza analítica con hemograma, bioquími-
ca y coagulación, sin alteraciones. La biopsia 
cutánea revela infiltración de linfoma B difu-
so de célula grande. Se deriva a hematología, 
departamento que realiza PAAF de adenopatía 
axilar izquierda que confirma el diagnóstico. 
En la biopsia de médula ósea ealizada no se 
evidencia ninguna infiltración por proceso 
linfoproliferativo. El TAC muestra afectación 
ganglionar a ambos lados del diafragma y una 
masa bulky que infiltra esternón, tejido celular 
subcutáneo y piel (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Metástasis cutánea de linfoma no Hodking B difu-
so de célula grande (Estadio IV-S-X).

TRATAMIENTO
Se inicia tratamiento con un inmunomodulador 
llamado Avadomide (CC-122) + R-CHOP. 

EVOLUCIÓN
Después de dos semanas de tratamiento, la 
paciente presentó mejoría clínica, con desa-
parición de la lesión cutánea y sin enfermedad 
en los estudios de extensión en el momento 
actual. 
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Figura 2.  a) Biospia cutánea vista al microscopio en H&E x10. b) Estudio inmunhistoquimico positivo para CD20.

COMENTARIO 
El linfoma difuso de células B grandes (LBDCG) 
es el subtipo histológico más común de linfoma 
no Hodgkin (LNH) representa aproximadamen-
te el 25% de los casos de LNH1. La afectación 
cutánea no es infrecuente, ya que los linfomas 
secundarios representan aproximadamente el 
25% de todos los linfomas cutáneos, siendo el 
más frecuente el LBDCG2 Si bien, se recogen 
menos casos cuya primera manifestación sean 
las lesiones cutáneas3-4. La aparición de metás-
tasis cutánea es un signo de agresividad, po-
bre diferenciación y de menor probabilidad de 
curación4, pero suele ocurrir en estadios más 
avanzados. En nuestra paciente, supone la pri-
mera manifestación de su enfermedad, sin ha-
ber desarrollado síntomas B, linfadenopatía, 
hepatpesplenomegaliaa o afectación de médu-
la ósea. 
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Una verruga vascular
Diego Rodríguez Barón, Cristina García Harana, Cristina Salas Márquez 
y José Francisco Millán Cayetano

Figura 1.  Pápula queratósica violácea de 6 mm en pulpejo de 
quinto dedo de mano izquierda. 

ANAMNESIS
Una mujer de 44 años, sin antecedentes médi-
cos de interés fue remitida a la consulta de der-
matología por lesión asintomática en el quinto 
dedo de la mano izquierda de quince años de 
evolución (Figura 1). La lesión había ido aumen-
tando progresivamente de tamaño y no pre-
sentaba lesiones en otras localizaciones ni otra 
clínica de interés. En otro centro se le habían 
realizado varios ciclos de crioterapia sin presen-
tar respuesta.

EXPLORACIÓN FÍSICA
La exploración física puso de manifiesto una pá-
pula queratósica de 6 mm de diámetro, blanda 
al tacto, cuya dermatoscopia revelaba un patrón 
vascular lacunar, en pulpejo de 5º dedo mano iz-
quierda (Figura 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó biopsia cutánea para filiar la lesión. La 
biopsia reveló una proliferación de vasos dilata-
dos en dermis formados por células endoteliales 
epitelioides dispuestas en tachuela, infiltrado in-
flamatorio (linfocitos) y hemosiderófagos.

DIAGNÓSTICO
Teniendo en cuenta la apariencia clínica de la 
lesión se estableció diagnóstico diferencial 
entre verruga vírica y malformación vascular. 
Tras el resultado histopatológico se confirmó el 
diagnóstico de malformación vascular tipo he-
mangioma de células en tachuela.

TRATAMIENTO
A petición de la paciente se extirpó la lesión por 
completo dado su crecimiento progresivo.

Figura 2.  Imagen dermatoscópica de la lesión que demuestra 
un patrón lacunar vascular
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EVOLUCIÓN
Tras la extirpación, la paciente presentó buena 
evolución sin incidencias reseñables. Seis meses 
más tarde la cicatriz no presentaba datos de per-
sistencia ni de recidiva clínica ni dermatoscópica. 

COMENTARIO1,2 

El hemangioma de células en tachuela, también 
conocido como hemangioma hemosiderótico en 
diana (HDD) es una malformación vascular benig-
na descrita en 1988 por Santa Cruz y Aromberg. 
Es una lesión poco frecuente que afecta a perso-
nas de ambos sexos entre la 2ª y 4ª década de la 
vida y se localiza sobre todo en extremidades y 
tronco. 
Se presenta como una lesión en diana en forma 
de pápula purpúrica o violácea de 2-3 mm de diá-
metro rodeada por un halo claro y un anillo pe-
riférico equimótico. El caso presentado destaca 
por su escasa correlación con la clínica típica, lo 
cual pueda deberse probablemente a los múlti-

ples ciclos de crioterapia que pudieron alterar su 
morfología clínica.
El diagnóstico diferencial clínico debe realizar-
se con el nevo melanocítico, el hemangioma 
esclerosante y las neoplasias y proliferaciones 
vasculares benignas mientras que el diagnósti-
co diferencial histológico comprende el sarcoma 
de Kaposi en placa (variante linfangiomatosa), el 
linfangioendotelioma benigno y el hemangioen-
dotelioma retiforme entre otros. 
Al ser una lesión benigna no requiere tratamiento 
salvo molestias, aunque en caso de realizarlo el 
tratamiento de elección es la extirpación quirúr-
gica simple.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Piqué Duran E, et al. Hemangioma hemosideró-

tico en diana. Piel 2002;17(4):170-3
2.	 Santa Cruz DJ, Aronberg J. Targetoid hemangio-

ma hemosiderótico. J Am Acad Dermatol. 1988; 
19: 550–558.
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Terapia fotodinámica con luz de día: luces y sombras 
Ignacio Tormo Alfaro, Alberto Conde Ferreirós, Ana María González Pérez 
y Virginia Velasco Tirado

Figura 1.  Lesión tumoral crateriforme, localizada en sien de-
recha.

Figura 2.  Aspecto de la lesión 15 días después de la primera 
infiltración intralesional con Metotrexato, apreciándose una 
disminución del tamaño.

ANAMNESIS
Mujer de 90 años que es seguida desde hace 
años en las consultas externas de dermatología 
tras varias intervenciones quirúrgicas por cáncer 
cutáneo no melanoma, sin observarse recidiva 
ni extensión de la enfermedad hasta la fecha. En 
una revisión rutinaria se le propone realización 
de terapia con luz de día con ácido 5-aminolevu-
línico en gel debido a la gran cantidad de lesio-
nes de queratosis actínica que presenta en ese 
momento, faciales y en cuero cabelludo. A las 2 
semanas de realizar el tratamiento, la paciente 
acude a consulta con una nueva lesión en sien 
derecha, de 4 días de evolución, que había creci-
do rápidamente.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En sien derecha se objetiva una lesión tumoral 
excrecente, crateriforme y queratósica de un ta-
maño aproximado de 1 cm (Figura 1).

DIAGNÓSTICO
Queratoacantoma tras tratamiento con terapia 
con luz de día.

TRATAMIENTO
Se propuso tratamiento con infiltraciones intra-
lesionales con metotrexato 15 mg, espaciadas 
cada 15 días. 

EVOLUCIÓN
Después de la primera infiltración con metotrexa-
to 15 mg intralesional, ya se objetivó una reduc-
ción de tamaño de la lesión (Figura 2) y tras la 3ª 
infiltración con metotrexato, espaciándose 15 días 
cada una de ellas, se observó remisión completa 
de la lesión, apreciándose únicamente una costra 
residual a los 15 días de la 3ª infiltración.

COMENTARIO 
El queratocanatoma es un tipo de tumor cutá-
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neo considerado como un subtipo de carcinoma 
epidermoide con un potencial metastásico míni-
mo1,2. La terapia con luz de día, por otra parte, es 
utilizada frecuentemente para el tratamiento de 
las queratosis actínicas3,4. Entre los efectos ad-
versos más frecuentes encontramos el dolor y la 
sensación de quemazón junto con la inflamación 
y la formación de costras que se producen des-
pués del tratamiento3. No obstante, es una tera-
pia que habitualmente es muy bien tolerada por 
los pacientes.
La aparición de queratoacantomas como efecto 
adverso de la terapia con luz de día está poco 
descrita en la literatura, encontrándose única-
mente unos pocos casos1,2,4. No existen muchas 
publicaciones que analicen los mecanismos por 
los que se produce mala respuesta a la terapia 
con luz de día5,6, no obstante, existe un interés 
creciente en el tema y ya hay varios estudios que 
han demostrado algunos de los mecanismos por 
los que se podría producir esta mala respuesta 
in vitro, incluso con proliferación de células tu-
morales5, como en nuestro caso. Por ello cree-
mos que, aunque poco frecuente, debemos te-
ner en cuenta la aparición de queratoacantomas 
como posible efecto adverso de la terapia con 
luz de día.
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Tumoración perlada supraciliar derecha.  
No todo es carcinoma basocelular
Íñigo Martínez de Espronceda Ezquerro, Maialen Azcona Rodríguez, 
Jorge Aróstegui Aguilar y Amaia Larumbe Irurzun

Figura 1.  Nódulo supraciliar eritematoso de 8 mm de diáme-
tro de borde neto y firme a la palpación.

Figura 2.  Tinción H&E: infiltrado linfohistiocitario denso en 
dermis reticular en el que destacan unos histiocitos de gran 
tamaño, con un citoplasma amplio, claro y microvacuolado. 

ANAMNESIS
Varón de 43 años sin antecedentes médicos rese-
ñables y sin antecedentes personales ni familiares 
de patología dermatológica. Acudía por lesión su-
praciliar derecha de tres meses de evolución. No 
molestias asociadas. Sí refería alta fotoexposición.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En región supraciliar derecha presentaba una le-
sión nodular eritematosa de 8mm de diámetro, 
morfología redondeada, borde neto, y firme a 
la palpación. En dermatoscopia se apreciaban 
vasos de morfología irregular fuera de foco con 
área central anaranjada y escamas blanquecinas 
de distribución periférica (Figura 1). No presenta-
ba lesiones similares a otros niveles. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó biopsia punch de 3mm. En la misma se 
apreció un denso infiltrado linfohistiocitario donde 
los histiocitos se disponían en banda junto con po-
limorfonucleares y rodeados de linfocitos y células 

plasmáticas. Los histiocitos eran de gran tamaño y 
presentaban un citoplasma amplio, claro y micro-
vacuolado (Figura 2). La tinción con CD1a resultó 
negativa. Además, los estudios de patógenos para 
leishmaniasis y espiroquetas resultaron negativos.

DIAGNÓSTICO
Reticulohistiocitoma solitario (RHS).

TRATAMIENTO
Transcurridos dos meses desde la biopsia el pa-
ciente acudió a revisión con práctica resolución 
de la lesión persistiendo una mácula violácea no 
infiltrada a la palpación.

EVOLUCIÓN
A los cuatro meses de la biopsia presentó una re-
solución completa de la lesión. Actualmente se 
encuentra en seguimiento para vigilancia de apa-
rición de nuevas lesiones o de clínica articular.
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COMENTARIO 
El RHS se considera más un proceso reactivo 
que una verdadera neoplasia1. Descrito inicial-
mente por Zak en 19502 se trata de una entidad 
infrecuente caracterizada por el crecimiento 
rápido de una lesión nodular única, de colora-
ción eritematosa o parduzca-amarillenta, que 
generalmente aparece en tronco y extremida-
des, siendo más infrecuente en región facial3. Es 
importante diferenciarlo clínicamente de otros 
procesos histiocíticos y granulomatosos, como 
la reticulohistiocitosis multicéntrica por su po-
tencial afectación sistémica y riesgo de maligni-
dad asociada4. Histológicamente se caracteriza 
por un infiltrado mixto de histiocitos epitelioides 
grandes eosinofílicos con abundante citoplas-
ma, células multinucleadas y otras células infla-
matorias. En el estudio inmunohistoquímico las 
células son positivas para CD68 y CD163, siendo 
negativas con CD1a. En dermatoscopia uno de 
los hallazgos más encontrados es el “signo del 
sol poniente” (Figura 3*) formado por un aérea 
central amarillo-anaranjada que sin embargo no 
es específico ya que se puede ver en cualquier 
lesión con histiocitos xantomizados5. El trata-
miento de elección es la exéresis quirúrgica, 
aunque existen casos de regresión tras biopsia 
como el nuestro6. 

BIBLIOGRAFÍA
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Figura 3.  Dermatoscopia de la lesión en la que se aprecia el 
"signo del sol poniente" (*) así como vasos irregulares fuera de 
foco y escamas blanquecinas de predomino en periferia. 
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Escaras autorresolutivas en tronco y úlceras 
orales en paciente trasplantado
Irune Méndez Maestro, Lander Peña Merino, Begoña 
Udondo González del Tánago y Elvira Acebo Mariñas

Figura 1.  Lesiones necróticas dispersas en el tronco. Necrosis epidérmica con infiltrado linfoide en cuña. A mayor aumento, infiltra-
dos de células grandes angiocéntricas, CD4 y CD8 positivos, con predominio de CD8. Aisladas células CD30 positivas.

ANAMNESIS
Varón de 80 años. DM tipo 2, dislipemia. Tras-
plantado hepático desde hace 11 años por he-
patopatía crónica por virus de la hepatitis C, en 
tratamiento con tacrolimus. Consultó por cuadro 
de prurito generalizado de dos años de evolución 
acompañado de brotes de escasas lesiones pa-
pulosas con escara central negruzca, de carácter 
autorresolutivo y con tendencia a cicatriz resi-
dual. No síntomas sistémicos acompañantes. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración presentaba lesiones papuloe-
ritematosas con costra hemorrágica central de 

3-10 mm, distribuidas en tronco y extremidades, 
en número total menor de 20. Además se apre-
ciaban maculas hipopigmentadas residuales de 
lesiones antiguas.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitó analítica completa con todos los pará-
metros dentro de la normalidad, salvo B2 micro-
globulina de 5,38. Se realizó biopsia que se in-
formó como infiltrado linfoide T dérmico atípico 
angiocéntrico (Figura 1). 

DIAGNÓSTICO
Papulosis linfomatoide (PL) angioinvasiva.
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portantes para distinguirlo de linfomas angiocén-
tricos agresivos como el linfoma T/NK extranodal 
y el linfoma T gamma/delta. Otra peculiaridad es 
la afectación de la mucosa oral, que ocurre en 
aproximadamente un 15% de los casos publica-
dos. Suele presentarse en forma de ulcera única 
de 5-10 mm de diámetro, con bordes infiltrados 
y tendencia a la resolución espontánea. En ge-
neral son posteriores a la aparición de la clínica 
cutánea. Por último, con respecto a la presenta-
ción de la PL en pacientes trasplantados, hemos 
encontrado solo 5 casos de PL tras trasplante de 
órgano sólido, con buena evolución tras un se-
guimiento medio de 18 meses. El pronóstico al 
igual que las otras variantes de PL es excelente. 
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Report of two cases and review of the literature. 
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4.	 Serra-Guillen C, Requena C, Alfaro A, Hueso L, 
Sanmartin O, Llombart B, et al. [Oral involve-
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TRATAMIENTO
El paciente recibió tratamiento con clovate y 
UVBBE.

EVOLUCIÓN
Con el tratamiento presentó mejoría del prurito 
y de las lesiones cutáneas, aunque siguió pre-
sentando brotes de lesiones. Además durante 
el seguimiento presentó dos úlceras en mucosa 
oral, de unos 7-10 mm, autorresolutivas, que se 
enmarcaron dentro de un cuadro de PL angioin-
vasiva con afectación cutánea y oral (Figura 2).

COMENTARIO1-6

La papulosis linfomatoide es un proceso linfopro-
liferativo CD30+, dentro del cual se diferencian 
varios subgrupos histopatológicos. La PL angioin-
vasiva (Tipo E) fue inicialmente descrita en 2013 
por Kempf et al. a partir de una serie de 16 casos. 
Clínicamente, a diferencia de las otras variantes, 
se presenta con escasas lesiones papulosas que 
progresan a la formación de gran escara necró-
tica. Histopatológicamente se observa un infil-
trado linfoide angiocéntrico y angiodestructivo 
con expresión de CD30, CD8 y TIA 1en las células 
atípicas. La historia clínica y la evolución son im-

Figura 2.  Úlcera en mucosa labial.
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Tumoración de rápido crecimiento en cuero 
cabelludo
Javier Aubán Pariente, Pablo Munguía Calzada, Marc Mir Bonafé 
y Celia Gómez de Castro

Figura 1.  Tumoración violácea ulcerada en región parietotem-
poral derecha.

ANAMNESIS
Varón de 80 años con antecedentes de cardio-
patía isquémica e hipertensión arterial. Consultó 
por una lesión sangrante en cuero cabelludo de 
cuatro meses de evolución que presentaba un 
crecimiento rápido y progresivo. No refería trau-
matismos previos.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física se observaba en la región 
parietotemporal derecha una tumoración violá-
cea, mal delimitada, de aproximadamente 10 cm 
de diámetro (Figura 1). La superficie mostraba 
zonas ulceradas con restos hemorrágicos. No se 
palpaban adenopatías laterocervicales, supracla-
viculares ni axilares.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
El estudio histopatológico mostró una tumora-
ción que infiltraba la dermis y se extendía a pla-
nos profundos (Figura 2a). Estaba constituida por 
estructuras vasculares irregulares que disecaban 
a través de los haces de colágeno. Las células tu-
morales mostraban un núcleo grande, hipercro-
mático y con frecuentes figuras mitóticas (Figura 
2b). El estudio inmunohistoquímico reveló posi-
tividad para los marcadores endoteliales CD 31 
(Figura 2c), ERG (Figura 2d) y para el marcador 
de proliferación celular Ki67. En los estudios de 
extensión realizados no se detectaron metástasis 
ganglionares ni a distancia.

DIAGNÓSTICO
Angiosarcoma primario de cabeza y cuello.

TRATAMIENTO
Resección amplia del tumor. 

EVOLUCIÓN
El paciente falleció dos meses después de la cirugía, 
por complicaciones de su patología de base, sin po-
der iniciar tratamiento adyuvante con radioterapia.

COMENTARIO 
El angiosarcoma (AS) primario de cabeza y 
cuello, también llamado AS idiopático o de Wi-
lson-Jones, es una neoplasia vascular maligna 
poco frecuente y de comportamiento muy agre-
sivo. Representa menos del 1% de los sarcomas 
y afecta predominantemente a personas ancia-
nas. Es la forma más frecuente de AS cutáneo, 
por delante del AS posradioterapia y el AS pos-
linfedema1. Inicialmente se presenta como má-
culas violáceas de aspecto contusiforme en cara 
o cuero cabelludo. Las lesiones más avanzadas 
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Figura 2.  Imágenes histológicas: a y b) Tinción de hematoxilina-eosina 2x y 10x respectivamente. Tinciones inmunohistoquímicas: 
c) CD 31. d) ERG.

son nódulos violáceos que con frecuencia san-
gran y se ulceran. En la histología se observa una 
red anastomótica de vasos sinusoidales que di-
secan a través de los haces de colágeno y están 
tapizados por una capa de células endoteliales 
con diversos grados de atipia. Suele ser positivo 
para CD31, CD34, factor VIII y ERG. Es un tumor 
que tiende a recurrir localmente y a metastatizar 
a distancia. El pronóstico es malo, presentando 
una tasa de supervivencia a 5 años del 38%2. Con 
respecto al tratamiento, en la mayoría de los ca-
sos se opta por la resección quirúrgica comple-
ta y radioterapia adyuvante. En caso de tumores 
irresecables o metastásicos se ha utilizado la qui-
mioterapia sistémica como medida paliativa3.
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Pápulas monomorfas en extremidades
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Figura 1.  Pápulas de 1 y 4 milímetros de consistencia firme, 
monomorfas, de coloración parduzca y sin componente epi-
dérmico. 

ANAMNESIS
Mujer de 37 años sin antecedentes de interés que 
acude a consulta por presentar lesiones asintomá-
ticas localizadas en extremidades. Refiere que las 
tiene desde hace años, aunque no sabe especifi-
car exactamente desde cuándo. Niega haber teni-
do previamente otro tipo de lesiones en esa zona.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Pápulas pequeñas de entre 1 y 4 milímetros de 
consistencia firme, monomorfas, de coloración 
parduzca y prácticamente sin componente epi-
dérmico. Distribuidas únicamente en extremida-
des, principalmente en cara interna de brazos, 
antebrazos y piernas (Figura 1).

Figura 2. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó biopsia de una de las lesiones en las 
que se mostraba a nivel de la dermis reticular una 
proliferación de células conformando túbulos, ro-
deados de un estroma esclerosado. Lo que pro-
porcionó el diagnóstico de siringoma (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Siringomas múltiples acrales. 

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Dado la benignidad de las lesiones y que la pa-
ciente se encontraba completamente asintomá-
tica se decidió la abstención terapéutica. 

COMENTARIO 1-4

Los siringomas son un tipo de tumor anexial be-
nigno derivado de la porción intraepidérmica del 
conducto excretor ecrino (acrosiringio). Están 
descritos mayoritariamente en mujeres antes y du-
rante la pubertad. Clínicamente se presentan en 
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forma de pequeñas pápulas de 1-3 mm de diáme-
tro de consistencia firme, redondeadas y de color 
rosado o amarillo claro. Hoy en día sigue vigente 
la clasificación propuesta en 1987 por Friedman y 
Butler en la que se distinguen 4 variantes: forma 
localizada (solitaria o múltiple), familiar, asociada 
con el síndrome de Down y generalizada (con una 
forma múltiple y otra eruptiva). 
Los siringomas acrales entran dentro de las for-
mas localizadas múltiples y son aquellos que se 
encuentran limitados en extremidades, sobre todo 
en las zonas distales de las mismas. Esta forma de 
presentación es un hallazgo muy infrecuente, con 
menos de 20 casos publicados en la literatura. En 
ellos se podrían señalar algunas características dis-
tintivas, como son su presentación en edades más 
avanzadas y su similar prevalencia entre sexos. 
Dada la diferenciación ductal, el diagnóstico di-
ferencial histológico se debe realizar con el car-
cinoma anexial microquístico y el tricoepitelioma 
desmoplásico.

En la actualidad se considera que el mejor trata-
miento es la ablación con láser de CO2 ultrapul-
sado. Sin embargo, ningún tratamiento se con-
sidera plenamente satisfactorio y tampoco evita 
las recidivas.
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19
Una celulitis que hace nódulos
José Castiñeiras González, Paula Fernández Canga, Claudia Olmos Nieva y 
Manuel Ángel Rodríguez Prieto

Figura 1.

ANAMNESIS
Mujer de 92 años. NAMC. IABVD. HTA, esófago de 
Barret y colecistectomizada. Seguía tratamiento 
con furosemida, zolpidem y esomeprazol. La pa-
ciente estaba ingresada en medicina interna con 
diagnóstico de celulitis infecciosa, de mes y me-
dio de evolución. Se había pautado levofloxacino 
y cefditoreno sin mejoría. Ante la persistencia clí-
nica se solicitó interconsulta a dermatología.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En pierna izquierda, se apreciaba eritema, indu-
ración y edema que no dejaba fóvea. No se pal-
paban cordones venosos indurados. Sobre dicha 
lesión se superponían sendos nódulos rojo-vio-
láceos, indurados, no dolorosos, que en la cara 
posterior de la pierna tendían a la ulceración. No 
se palparon adenopatías patológicas en los gan-
glios regionales. La paciente no refería síntomas 
B ni cuadro constitucional asociado. Se pautó 

crema de dipropionato de betametasona 0,05% 
y gentamicina 0,1% y se citó para biopsia, dismi-
nuyendo el eritema y edema de fondo, aprecián-
dose más claramente una placa rojo-violácea, in-
filtrada, con nódulos satélite (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
La analítica mostró una elevación de la LDH (369 
U/L), beta 2 microglobulina (5,45 mg/L) y ANA 
1/160, siendo las serologías y el resto de los valo-
res analíticos normales.
La biopsia (Figura 2) reveló la presencia de un 
infiltrado de células mononucleares grandes y 
pequeñas, con patrón difuso, así como numero-
sas mitosis. No se observó formación de folículos 
linfoides. Los resultados de inmunohistoquímica 
fueron: CD45: positivo. CD20: positivo. CD79a: 
positivo. BCL6: positividad débil. BCL2: positivo. 
MUM-1: positivo. Ki67: índice de proliferación ce-
lular muy alto. CD10: negativo. CD30: negativo. 
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Figura 2.  H-E y MUM-1.

CD3: positividad dispersa en celularidad acom-
pañante. CD5: positividad dispersa en celulari-
dad acompañante. P53: negativo. CD123: nega-
tivo. Se detectó reordenamiento clonal B, que se 
detectó para FR1 (pico único de 351 PB), FR2 (dos 
picos de 256 y 286 PB) y FR3 (dos picos de 113 y 
144). El reordenamiento TCR fue policlonal.
Un TC toraco-abdomino-pélvico no mostró alte-
raciones patológicas.

DIAGNÓSTICO
Linfoma B cutáneo primario difuso de células 
grandes tipo piernas (LBDCGP).

TRATAMIENTO
En conformidad con el servicio de hematología. 
Se pautó R-GEMOX 50% (rituximab, gemcitabina, 
oxaliplatino) con buena tolerancia pero con pro-
gresión de la clínica, por lo que se cambió a un 
esquema con R-minichop.

EVOLUCIÓN
La paciente no toleró correctamente el segundo 
ciclo de quimioterapia y decidió abandonar el 
tratamiento.

COMENTARIO1,2

Los linfomas B constituyen aproximadamente el 
20-25% de todos los linfomas cutáneos primarios. 
Dentro de ellos, el LBDCGP constituye el tercero en 
frecuencia, a mucha distancia de los tipos centrofo-
licular y de la zona marginal. A diferencia de estos 
dos, el LBDCGP asocia mal pronóstico (superviven-
cia a 5 años: 55%). Es más frecuente en mujeres que 
en hombres, así como en mayores de 65 años. Se 
presenta como placas y tumores eritematovioláceos 
o azulados, solitarios o agrupados, típicamente en 
una pierna, siendo la ulceración frecuente. En su 
diseminación puede comprometer a los ganglios 
linfáticos regionales, así como evolucionar hacia un 
compromiso extracutáneo. En la biopsia, veremos 
un infiltrado dérmico difuso en láminas de células 
grandes, con numerosas mitosis, junto a unos po-
cos linfocitos T reactivos, con respeto epidérmico 
pero frecuente extensión a hipodermis. La inmuno-
histoquímica revelará un predominio de linfocitos 
B (CD20+ CD79a+) así como positividad para los 
marcadores Bcl-2, MUM-1, Bcl 6 y reordenamiento 
monoclonal B (IgH). Respecto al tratamiento, se sue-
le recurrir a la combinación de quimioterapia con 
R-CHOP o R-GEMOX, si bien en casos localizados la 
radioterapia puede ser una alternativa. 
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20
Lesión nodular de rápido crecimiento en mano
Laia Bou Boluda, Ángeles Arnandis Muñoz, Javier Sabater Abad
y Arantxa Torrijos Aguilar

ANAMNESIS
Varón de 65 años, sin antecedentes de interés, que 
consultó en dermatología por presentar una lesión 
nodular en la eminencia hipotenar de la mano iz-
quierda de rápido crecimiento en el último mes. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración, presentaba un nódulo de 3cm 
de diámetro, bien delimitado, eritematovioláceo, 
con telangiectasias superficiales (Figura 1). No se 
evidenciaron adenopatías regionales ni lesiones 
cutáneas a otros niveles.

Figura 1.  Nódulo bien delimitado, eritematovioláceo, con te-
langiectasias superficiales. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó extirpación del nódulo con aneste-
sia local. El examen histopatológico reveló un 
vaso sanguíneo de pared gruesa con múltiples 
estructuras papilares proyectadas hacia la luz, 
revestidas por una única capa de células endo-
teliales aplanadas, con actividad mitótica míni-
ma y sin atipia citológica importante. Las células 
endoteliales fueron positivas para CD31 y CD34 
(Figura 2). 

DIAGNÓSTICO
Hiperplasia endotelial papilar intravascular o tu-
mor de Masson. 

TRATAMIENTO
La extirpación quirúrgica del nódulo fue curati-
va, con un resultado estético y funcional satis-
factorio. 

EVOLUCIÓN
El paciente no presentó recidivas en los contro-
les clínicos posteriores. 

COMENTARIO
La hiperplasia endotelial papilar intravascular, 
también conocida como tumor de Masson, es 
una lesión vascular benigna poco frecuente, no 
neoplásica, que consiste en una proliferación 
endotelial reactiva a un trombo organizado. Se 
trata principalmente de una lesión intravascu-
lar, que aparece de novo sobre vasos dilatados 
o bien dentro de anomalías vasculares previas, 
aunque hay casos en los que se presenta como 
una forma extravascular, surgiendo dentro de 
hematomas1. La extirpación quirúrgica suele ser 
curativa, por lo que el pronóstico es excelente 
en la mayoría de los casos2. No obstante, puede 
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Figura 2.  a) Vaso sanguíneo con múltiples estructuras papilares proyectadas hacia la luz vascular (HE, 10x). b) A mayores aumen-
tos se observan las papilas revestidas por una sola capa de células endoteliales, con actividad mitótica mínima y sin atipia citoló-
gica (HE, 20x). Células endoteliales positivas para c) CD31 y d) CD34 (20x). 

asemejarse a otras proliferaciones vasculares 
benignas y malignas, como el angiosarcoma, 
del que se diferencia por su circunscripción, 
la localización intravascular y su arquitectura 
papilar sin atipia citológica significativa y ac-
tividad mitótica mínima. En este caso, es im-
portante llevar a cabo un correcto diagnóstico 
diferencial con otras lesiones neoplásicas para 
tratar de evitar tratamientos agresivos innece-
sarios3.
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21
Adolescente con lesión tumoral de rápido 
crecimiento y consistencia pseudoescrotal 
Javier Sánchez Bernal, Isabel Abadías Granado, Marcial Álvarez Salafranca 
y Mariano Ara Martín

Figura 1.  Lesión tumoral de aspecto queloideo y detalle dermatoscópico donde apreciamos piel eritematosa atrófica, con vasos 
arboriformes y zonas anaranjadas-blanquecinas.

ANAMNESIS
Varón de 14 años de edad, sin antecedentes médi-
cos de interés, derivado a nuestro servicio por su pe-
diatra por la presencia, desde hace un mes, de una 
lesión cutánea de rápido crecimiento, localizada en 
el hombro derecho, ligeramente dolorosa al roce. 
No refiere traumatismo previo en la zona y había 
sido tratado con antibiótico oral y tópico sin mejoría. 
No presenta ninguna otra clínica sistémica asociada. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física se observa, en la parte pos-
terior de hombro derecho, una lesión excrecente 
nodular de 1,5 cm, con una piel de consistencia 
blanda de saco semivacío y un nódulo duro en pro-
fundidad, no adherido a planos profundos. La piel 
que cubre la lesión es atrófica, eritematosa, con zo-
nas anaranjadas y teleangiectasias, ofreciendo un 
aspecto queloideo. El resto de la exploración der-
matológica no reveló datos de interés (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Biopsia cutánea: tumor en dermis profunda 
y tejido subcutáneo, constituido por prolife-
ración de células basalioides en la periferia 
y gran cantidad de células sombra y área de 
calcificación en el centro. En la dermis que re-
cubre el tumor desataca un tejido conjuntivo 
laxo, con práctica ausencia de fibras elásticas 
(Figura 2). 

DIAGNÓSTICO
Pilomatricoma anetodérmico.

TRATAMIENTO
Se realizó exéresis quirúrgica de la lesión bajo 
anestesia local y cierre mediante sutura con pun-
tos simples con monofilamento 3/0, remitiendo 
la muestra a estudio histopatológico, donde se 
confirmó el diagnóstico de sospecha de piloma-
tricoma anetodérmico.
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Figura 2.  a) Imagen histológica con hematoxilina-eosina donde se observa la lesión típica de pilomatricoma con células basalioi-
des y células en sombra. b) Tinción Van Gieson con práctica ausencia de fibras elásticas.

EVOLUCIÓN
El paciente no ha presentado recidivas ni inci-
dencias hasta el momento actual. 

COMENTARIO
El pilomatricoma es un tumor benigno, originado 
en las células matriciales del folículo piloso, que 
aparece frecuentemente en la edad infantil y juve-
nil. Clínicamente se suele presentar en forma de 
nódulo duro y solitario, con una superficie de co-
lor de la piel normal, aunque se han descrito otras 
variantes como antetodérmica, queratósica, am-
pollosa, pigmentaria, gigante o perforante1,2,3.
El pilomatricoma anetodérmico es una forma 
poco frecuente caracterizada por presentarse 
clínicamente como un nódulo de consistencia 
dura cubierto por una piel atrófica y plegada, ro-
sada y con teleangiectasias superficiales, lo que 
le confiere aspecto queloideo. A diferencia de la 
forma clásica, que predomina en cabeza y cue-
llo, esta variante suele presentarse en el brazo, el 
hombro o el tronco1,2.
Histológicamente se aprecia una lesión típica de 
pilomatricoma en dermis-hipodermis, que en esta 
variante asocia una dermis reticular adelgazada con 
edema intenso, aumento de la vascularización, va-
sos linfáticos dilatados, alteración de las fibras colá-
genas y disminución o ausencia de fibras elásticas2,3.

En cuanto al mecanismo etiopatogénico, existen 
diversas teorías. Estudios recientes defienden 
que el traumatismo mecánico desempeña un pa-
pel fundamental al alterar la integridad dérmica 
y el microambiente vascular4; otros autores sos-
tienen que su desarrollo está asociado con mu-
taciones en el gen de la betacatenina (CTNNB1)5; 
mientras que otros postulan que un aumento en 
la actividad o el número de mastocitos favorece-
ría, mediante liberación de citoquinas, la elasto-
sis y la proliferación epidérmica1,2. 
Por todo ello, la presencia de anetodermia so-
bre un tumor esférico, firme y subyacente, debe 
orientar al diagnóstico clínico de pilomatricoma 
anetodérmico, pudiendo apoyarnos en la derma-
toscopia y la imagen ecográfica como pruebas 
complementarias
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“Doctora, mi hija tiene ‘algo’ en la boca”
Marta García Legaz Martínez, Álvaro Martínez Doménech, Macarena Giácaman 
y Altea Esteve Martínez

Figura 1.  Lesión infiltrada, de coloración marrón-grisácea, 
friable, de aspecto tumoral en el paladar duro con gingivitis 
perilesional, así como infiltración de la encía circundante al in-
cisivo lateral derecho. 

ANAMNESIS
Niña de 2 años de edad, acudió de urgencias con 
sus padres por la aparición en los días previos de 
una lesión en la boca, maloliente y de rápido cre-
cimiento en la región de la arcada dental superior 
derecha y afectación del paladar duro adyacente.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se observaba una lesión infiltra-
da, de coloración marrón-grisácea, friable, de as-
pecto tumoral en el paladar duro con gingivitis 
perilesional, así como infiltración de la encía cir-
cundante al incisivo lateral derecho (Figura 1). En 
el resto del tegumento cutáneo presentaba pe-
queños hematomas, de predominio en abdomen 
y espalda. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó un cultivo de la lesión para descartar 
patología infecciosa, cuyo resultado fue nega-
tivo. En el hemograma destacaba una anemia 
(hemoglobina de 6,6 g/dl), leucocitosis (14.000 
leucocitos/mm3) y plaquetopenia (19.000 pla-
quetas/mm3). En el frotis de sangre periférica se 
observaron un 10% de blastos.
Se ingresó a la paciente y se solicitaron serolo-
gías, radiografía de tórax, ecografía abdominal, 
aspirado de médula ósea, TAC cérvico-tora-
co-abdomino-pélvico, RMN cerebral y de raquis, 
así como una punción lumbar. 
En el TAC se observó una lesión de partes blandas 
en paladar derecho de unos 12 x 8 x 14 mm y múl-
tiples adenopatías latero-cervicales bilaterales. 
En el estudio de médula ósea la celularidad pre-
dominante estaba constituida por células de la 
serie monocítica (81% de la celularidad total) de 
las cuales el 55% eran monocitos atípicos madu-
ros y un 26% monoblastos y promonocitos. La 

serie granulocítica mostraba rasgos de displasia 
(alteración de la segmentación nuclear).
En el estudio del líquido cefalorraquídeo se ob-
servó abundante celularidad constituida por mo-
nocitos y promielocitos.

DIAGNÓSTICO
Debut leucémico (leucemia monocítica aguda 
con maduración: LMA-M5b de la clasificación FAB) 
con infiltración tumoral del paladar duro, así como 
afectación del sistema nervioso central (SNC).
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TRATAMIENTO
Durante el ingreso, se realizaron transfusiones de 
varios concentrados de hematíes y plaquetas y 
se inició tratamiento quimioterápico según pro-
tocolo NOPHO 2012, con la administración de 
citarabina, mitoxantrona, etopósido, así como 
quimioterapia intratecal.

EVOLUCIÓN
El día 22 del ciclo de quimioterapia se realizó as-
pirado de médula ósea observándose una médu-
la en aplasia posquimioterapia. La paciente sufrió 
un episodio de neutropenia febril para el que se 
administró antibioterapia con cefepime y teico-
planina. Poco después comenzó con deposicio-
nes sanguinolentas añadiéndose meropenem, 
linezolid y metronidazol al tratamiento, los culti-
vos fueron negativos y finalmente se diagnosticó 
de una tiflitis/enterocolitis neutropénica. Ade-
más, sufrió otra serie de complicaciones durante 
el ingreso, entre ellas una retención hídrica con 
insuficiencia respiratoria leve que precisó trata-
miento con furosemida.

COMENTARIO 1-3

La LMA tipo M5 se caracteriza por un 80% o más 
de células de la línea monocítica en médula ósea, 
incluyendo monoblastos, promonocitos y mo-
nocitos. Puede haber un componente menor de 
neutrófilos. La LMA se divide en 2 tipos: M5a (más 
del 80% de monocitos o monoblastos en la médu-

la ósea) y M5b (menos del 80% son monoblastos 
y la célula que predomina son los promonocitos). 
Este tipo de LMA se presenta con manifestacio-
nes cutáneas, infiltración visceral y afectación del 
SNC.
Con este caso clínico quiero ilustrar la importan-
cia de conocer, por parte del dermatólogo, las 
diferentes manifestaciones cutáneas de las en-
fermedades sistémicas puesto que en este caso, 
fue un dermatólogo, durante una guardia de ur-
gencias, quien fue consultado por los pediatras 
y, junto con ellos, quien orientó el diagnóstico de 
infiltración tumoral por leucemia tan solo con la 
observación de la lesión tumoral infiltrada en el 
paladar duro. 
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“Me están saliendo unos bultos en las piernas”
Pablo Munguía Calzada, Marc Mir Bonafè, Javier Aubán Pariente 
y Celia Gómez de Castro

Figura 1.  a) Nódulos eritematosos de distribución en miembro inferior izquierdo. b) Detalle de los nódulos.

ANAMNESIS
Mujer de 83 años sin antecedentes personales re-
levantes. Consultó por la aparición de lesiones so-
breelevadas en pierna izquierda de dos meses de 
evolución, asintomáticas y que progresivamente 
habían aumentado de número y tamaño (Figura 1).

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física se apreciaban en el ter-
cio inferior de pierna izquierda múltiples nódulos 
violáceos de consistencia dura a la palpación. No 
se palpaban adenopatías, hepatomegalia o es-
plenomegalia. Tampoco se apreciaban lesiones 
en otras partes del tegumento. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una biopsia cutánea de una de las le-
siones nodulares de la pierna. El estudio histo-
patológico mostró un infiltrado que ocupaba la 
dermis reticular media y alta sin conexión con la 
epidermis. Este infiltrado estaba constituido por 
células de aspecto linfoide de tamaño mediano a 

grande, con núcleos vesiculosos y nucléolos pro-
minentes. El estudio inmunohistoquímico reveló 
positividad para marcadores B (CD20 y CD79a) 
y expresión difusa de Bcl-2, MUM-1, IgM y Ki67 
(Figura 2). Se realizó tomografía axial computeri-
zada y biopsia de médula ósea sin evidencia de 
diseminación extracutánea.

DIAGNÓSTICO
Con estos datos se diagnosticó a la paciente de 
linfoma cutáneo primario B difuso de célula gran-
de tipo pierna (LCPDCG-TP).

TRATAMIENTO
Se pautó tratamiento con radioterapia logrando 
remisión de las lesiones cutáneas con hiperpig-
mentación residual. 

EVOLUCIÓN
La paciente presentó una evolución favorable 
con resolución de las lesiones y sin presentar re-
cidiva hasta el momento. 

a b
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Figura 2.  a) H&E 2x. Infiltrado que ocupa la dermis reticular media y alta, sin conexión con la epidermis. b) H&E 40x. Células de 
aspecto linfoide, con núcleos vesiculosos y nucléolos prominentes. c) Tinción inmunohistoquímica positiva para Bcl-2. d) Tinción 
inmunohistoquímica positiva para CD79a.

COMENTARIO 1-3

Los linfomas primarios cutáneos de células B 
representan aproximadamente el 20% del total 
de los linfomas cutáneos y la mayoría tienen un 
comportamiento clínico indolente. El LCPDCG-TP 
es más agresivo, con una tasa de supervivencia 
estimada del 55% a los 5 años. Afecta fundamen-
talmente a personas mayores de 70 años, sobre 
todo mujeres. Histológicamente se caracteriza 
por un infiltrado denso, difuso y profundo de 
centroblastos e inmunoblastos. Las mitosis son 

frecuentes y las células T pequeñas reactivas son 
escasas. Expresa habitualmente los marcadores 
B (CD20 y CD79a), Bcl-2 y en la mayoría de los 
casos las proteínas MUM-1 y FOX-P1. El marcador 
CD10 generalmente es negativo. El LCPDCG-TP 
es un tumor que puede recurrir con facilidad y en 
el que se observa diseminación extracutánea con 
relativa frecuencia. El tratamiento de elección en 
las lesiones localizadas es la cirugía o la radiote-
rapia, mientras que para las formas diseminadas 
está indicada la poliquimioterapia y el rituximab. 

a
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Figura 1.  Tumoración de aspecto verrucoso rodeado de un 
área eritemato-marronácea en zona perianal.

Figura 2.  Tinción Hematoxilina- 
eosina con aumento x10. Acan-
tosis irregular con desorden ar-
quitectural y falta de maduración 
celular. Prolongaciones de tejido 
conectivo subepitelial compatible 
con áreas de microinfiltración de 
4mm. Presencia de ocasionales 
células atípicas de hábito coilocí-
tico y mitosis, así como hiperque-
ratosis.

ANAMNESIS
Se presenta el caso de una mujer de 61 años re-
mitida del servicio de cirugía general para valo-
ración de lesión anal dolorosa de años de evolu-
ción. La paciente no refería ningún otro tipo de 
clínica añadida. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se apreciaba una tumoración de 
aspecto verrucoso dolorosa, rodeada de un área 
eritemato-marronácea (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó un estudio analítico (incluyendo despis-
taje de infecciones de trasmisión sexual) que resul-
tó ser normal. Además, se hizo una biopsia (Figura 
2) cuyo resultado fue compatible con Enfermedad 
de Bowen p16 positivo, identificándose mediante 
Clinical Arrays cepas de alto riesgo oncogénico 
(16, 33 y 66) del virus del papiloma humano (VPH). 
También se realizó una valoración por ginecología 
con resultado normal y una RMN abdominopélvica 
dónde no se encontraron hallazgos patológicos. 

DIAGNÓSTICO
Papulosis Bowenoide.

TRATAMIENTO
Con el diagnóstico de papulosis bowenoide, la 
paciente inició tratamiento tópico con imiqui-
mod 5% y fue remitida al servicio de cirugía gene-
ral para extirpación de las zonas más papilomato-
sas. Tras la exéresis de dichas lesiones se llegó al 
diagnóstico histológico de papulosis bowenoide 
con áreas de carcinoma epidermoide microinfil-
trante. Por ello, se realizó una ecografía inguinal 
dónde se objetivaron adenopatías bilaterales 



453

Tumores

de aspecto benigno. Después de la extirpación 
quirúrgica, la paciente realizó nuevamente trata-
miento tópico con imiquimod 5%.

EVOLUCIÓN
A pesar de la mejoría notable del componente 
verrucoso, la persistencia de zonas de enferme-
dad refractarias ha requerido la utilización de 
múltiples tratamientos (terapia fotodinámica, 
crioterapia, electrocirugía, láser de CO2, nuevas 
intervenciones quirúrgicas). En este momento la 
paciente presenta únicamente una lesión de pe-
queño tamaño en canal anal, pendiente de trata-
miento por parte del servicio de cirugía general.

COMENTARIO 

Se conoce como papulosis bowenoide al carci-
noma espinocelular in situ inducido por el VPH 
en la región genital y perianal. Normalmente se 
presente como pápulas y placas verrucosas que 
recuerdan clínicamente a los condilomas. Nor-
malmente son asintomáticas, aunque pueden 

ser pruriginosas o dolorosas. Es típica de gente 
joven y sexualmente activa y se asocia particu-
larmente al VPH 16, cepa de alto riesgo oncogé-
nico junto con el 18 y 33. El curso de la enferme-
dad es variable, pudiendo ir desde la regresión 
espontánea a la degeneración a carcinoma es-
pinocelular invasivo. La inmunodepresión y/o 
el hábito tabáquico favorecen el desarrollo de 
enfermedad persistente. Existen diversas moda-
lidades de tratamiento: exéresis quirúrgica, crio-
terapia, electrocoagulación, láser CO2, láser de 
neodimio (YAG), terapia fotodinámica, imiqui-
mod, 5-fluorouracilo e yodofilina. Suele respon-
der bien a las terapias locales, aunque las recidi-
vas suelen ser bastante frecuentes. Por otro lado, 
es conveniente realizar revisiones ginecológicas 
de forma regular, dada su asociación al VPH y a 
neoplasias cervicales y vulvares. Consideramos 
este caso de interés debido al desarrollo de fo-
cos de carcinoma epidermoide microinvasivo y 
a su refractariedad a los diferentes tratamientos 
empleados. 
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Figura 1.  Placa eritematoviolácea contusiforme, ulcerada en 
la parte medial y de límites mal definidos en región frontopa-
rietal izquierda.

ANAMNESIS
Un varón de 81 años, hipertenso y dislipémico en 
tratamiento, consultó por presentar, desde ha-
cía tres meses, una tumoración ocasionalmente 
dolorosa y de crecimiento progresivo en la re-
gión frontoparietal izquierda. El paciente negaba 
sangrado y exudado de la lesión y según refería 
había sido tratado con antibióticos orales y corti-
coides tópicos sin mejoría clínica.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la región frontoparietal izquierda se obser-
vó una placa eritematoviolácea, de 4x5 cm de 

diámetro, con la superficie ulcerada en la zona 
medial, de morfología ovalada, mal delimitada y 
de aspecto contusiforme, con superficie indu-
rada, no dolorosa al tacto y adherida a planos 
profundos (Figura 1). La exploración de las ca-
denas linfáticas cervicales fue normal y en la ex-
ploración física no se encontraron otras lesiones 
cutáneas. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En el estudio histopatológico se observó una neo-
plasia sólida, infiltrante, compuesta por células 
epitelioides y fusiformes, con formación escasa 
de luces vasculares, marcado pleomorfismo nu-
clear y numerosas mitosis típicas y atípicas, con 
inmunotinción positiva, de forma generalizada y 
difusa, para CD31 y ERG (Figura 2). 

DIAGNÓSTICO
Angiosarcoma cutáneo. 

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Se realizó exéresis de la lesión e injerto de piel 
parcial, obteniéndose bordes de resección libres 
de infiltración tumoral. Se solicitó tomografía 
computerizada craneal y cervico-torácico-abdo-
mino-pélvica como estudio de extensión, en la 
que se observó una tumoración en la glándula 
parotídea derecha sin evidencia de enfermedad 
en otros territorios. Se realizó exéresis del nó-
dulo parotídeo con hallazgos histopatológicos 
compatibles con metástasis de angiosarcoma.  
Tras la exéresis de la lesión parotídea y con el fin 
de demostrar ausencia de enfermedad a distan-
cia, se solicitó PET-TAC (Tomografía por emisión 
de positrones-tomografía computerizada) que 
demostró persistencia de la actividad hiperme-
tabólica en la parótida derecha sin otros focos 
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Figura 2.  a) Tumoración sólida, infiltrante, con células pleomórficas fusiformes y epiteloides con escasas luces vasculares (H-E, 
X1). b y c) Detalle de la tumoración (H-E; B, X20; C, X40). d) Inmunotinción positiva para CD31 (X1). e) Inmunotinción positiva para 
ERG (X20). 

de actividad. Con estos hallazgos se realizó una 
RM maxilofacial para valorar la persistencia de la 
lesión y se hallaron múltiples adenopatías cervi-
cales derechas e izquierdas con signos de infil-
tración, necrosis y realce periférico, lo cual fue 
sugestivo de adenopatías malignas. Se diagnós-
tico de angiosarcoma metastásico y se inició 
quimioterapia paliativa con placitaxel y controles 
periódicos por oncología. 

COMENTARIO 1-4

El angiosarcoma cutáneo es un tumor vascular 
maligno poco frecuente, muy agresivo y con ele-
vada tendencia a la recidiva local. Las tres for-
mas clínicas son el angiosarcoma idiopático de 
cabeza y cuello, el asociado a irradiación y el re-
lacionado con linfedema crónico. Inicialmente, 
son lesiones contusiformes eritematovioláceas, 
edematosas y mal definidas. Posteriormente, 
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pueden desarrollar pápulas, nódulos, ulceración 
y sangrado. Puede ser multifocal. El diagnóstico 
es clínico e histopatológico. Los angiosarcomas 
bien diferenciados están constituidos por vasos 
irregulares y anastomosados que disecan el co-
lágeno dérmico, mientras que los desdiferencia-
dos lo están por células epitelioides o fusiformes, 
con elevado grado de atipia y mitosis, con un pa-
trón de crecimiento sólido y escasas luces vascu-
lares. Inmunohistoquímicamente es positivo para 
los marcadores endoteliales CD31, CD34, FLI-1 y 
ERG. Se han descrito sobrexpresión de genes en 
los receptores tirosina quinasa y amplificación 
del gen MYC. El diagnóstico diferencial incluye 
tumores vasculares cutáneos y sarcoma, carci-
noma, linfoma y melanoma cutáneo. El pronós-
tico suele ser pobre y el único tratamiento po-
tencialmente curativo es la exéresis con 3 cm de 

margen. La radioterapia y la quimioterapia tienen 
un papel paliativo. 
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Figura 1.  Detalle de las lesiones cutáneas en diferentes estadios evolutivos. a) Lesión nodular ulceronecrótica. b) Lesión nodular 
ulcerada. c) Lesión cicatricial de aspecto varioliforme. d) Lesiones resueltas con hiperpigmentación residual.

ANAMNESIS
Varón de 55 años, sin antecedentes personales de 
interés, consultó por aparición de pápulas y nódu-
los en espalda y extremidades superiores e infe-
riores de un año de evolución. Las lesiones eran 
asintomáticas y cursaban a brotes que se resolvían 
espontáneamente, dejando algunas una hiperpig-
mentación residual, mientras que otras, cicatrices 
deprimidas de aspecto varioliforme. No asociaba 
ninguna sintomatología sistémica. Tratado en va-
rias ocasiones con antibióticos y corticoides tópi-
cos con mejoría escasa y transitoria de las lesiones.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración, presentaba varias lesiones 
nodulares. Una de ellas aproximadamente de 
1  cm de diámetro, localizada en el cuello y 
otras dos, en el antebrazo izquierdo y la axila 
derecha. Estas últimas con superficie ulcero-
necrótica. Además, se apreciaban lesiones ci-
catriciales de aspecto varioliforme en el hom-
bro derecho e hiperpigmentación residual en 
la espalda. No se observaron otras lesiones y el 
paciente no presentaba adenopatías palpables 
(Figura 1).
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Figura 2.  a) Se observa infiltrado linfocitario con presencia de células medianas y grandes con disposición perivascular así como 
la ulceración de la epidermis (H-E x4). b) infiltrado angiocéntrico con daño endotelial (H-E x20). c) linfocitos angiocéntricos CD8+ 
(inmunohistoquímica- CD8, x40). d) infiltrado angiocéntrico (H-E x40). e) células grandes CD30 + (inmunohistoquímica-CD30, x40).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
La analítica sanguínea no mostró alteraciones 
patológicas significativas, salvo por una discreta 
elevación de algunos reactantes de fase aguda 
(PCR yVSG). Los cultivos solicitados fueron nega-
tivos, así como las serologías para VIH, VHB, VHC 
y Treponema pallidum.
La biopsia cutánea evidenció un infiltrado linfo-
citario perivascular e intersticial, con predominio 
de linfocitos medianos y grandes de disposición 
angiocéntrica, en dermis reticular. Algunos de 
los vasos estaban trombosados, con áreas de ne-
crosis y hemorragia. El estudio inmunohistoquí-

mico fue positivo para CD30 y CD8, con pérdida 
de CD5 y CD2. El CD56 y EBER (detectado me-
diante hibridación in situ) fueron negativos. No 
se evidenciaron microorganismos con la tinción 
histoquímica para GRAM y GIEMSA (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Teniendo en cuenta la evolución clínica del pa-
ciente, así como los hallazgos histológicos e in-
munohistoquímicos se realizó el diagnóstico de 
papulosis linfomatoide tipo E. El estudio de ex-
tensión solicitado no detectó signos de enferme-
dad a nivel de otros órganos. 
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TRATAMIENTO
El paciente inició tratamiento con metotrexate a 
dosis bajas (10 mg a la semana), asociado a ácido 
fólico.

EVOLUCIÓN
Durante el seguimiento se evidenció una buena 
respuesta clínica con desaparición de las lesio-
nes a los 6 meses. El paciente no presentó nue-
vos brotes en los meses posteriores. 

COMENTARIO 1-4

La papulosis linfomatoide (PL) forma parte de los 
trastornos linfoproliferativos cutáneos CD30+. 
Aunque tiene un curso clínico indolente, es im-
portante realizar un seguimiento a largo plazo, 
dada la asociación entre el 5-25% de los casos, 
con otros linfomas, siendo la micosis fungoide, 
el linfoma T anaplásico cutáneo y el linfoma de 
Hodgkin los más frecuentes.
Clásicamente, se diferenciaron tres subtipos his-
tológicos: el A, B y C. En los últimos años se han 
identificado otras variantes, entre ellas la tipo 
E. La PL tipo E o angioinvasiva se describió en 
2004 como una entidad que histológicamente 
se caracterizaba por infiltrados angiocéntricos 
de linfocitos atípicos, CD30+ y CD8+, con oclu-
sión y necrosis vascular. Clínicamente se mani-
fiesta como lesiones nodulares ulceronecróticas. 
Es importante conocer esta entidad porque debe 
ser considerada en el diagnóstico diferencial con 

otros linfomas más agresivos como el linfoma 
extranodal de células T/NK tipo nasal (CD56+ y 
EBER+), siendo de gran importancia para un diag-
nóstico correcto el seguimiento clínico de los pa-
cientes. A diferencia de las otras variantes histo-
lógicas, solo el 5% de los pacientes con PL tipo E 
presentan otro linfoma asociado.
En la mayoría de los casos, las lesiones se resuel-
ven espontáneamente sin tratamiento, aunque 
ocasionalmente se requiere el empleo de cor-
ticoides tópicos, metotrexate a dosis bajas o la 
fototerapia.
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Figura 1.  En la imagen se observan nódulos eritematoviola-
ceos confluyentes en una placa indurada irregular, con lique-
nificación y erosiones superficiales puntiformes. En el margen 
superior de dicha placa se observó una tumoración verrucosa, 
papilomatosa de unos 25 mm de tamaño de base sésil.

ANAMNESIS
Presentamos el caso clínico de un varón de 68 años 
con antecedentes personales de acné polimorfo 
grave, sinus pilonidal e hidradenitis supurativa cró-
nica de más de 20 años de evolución. Acude al ser-
vicio de dermatología en 2010 por presentar desde 
hace dos meses una lesión de aspecto verrucoso 
sobre zona cicatricial en región glútea, donde pre-
viamente existían lesiones de hidradenitis supurati-
va, sin otra clínica sistémica acompañante. 

Figura 2.  Se observa proliferación de nidos escamosos junto a 
trabéculas engrosadas anastomosadas con atipia celular mo-
derada, infiltrando dermis, con preservación de la epidermis, 
apreciándose hiperqueratosis con paraqueratosis e infiltrado 
inflamatorio crónico (hematoxilina-eosina, x10).

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física se observó en tercio inter-
no de ambos glúteos, sobre todo en izquierdo y 
hacia la zona perianal, nódulos eritematoviolaceos 
confluyentes en una placa indurada irregular, con 
liquenificación y erosiones superficiales puntifor-
mes. En el margen superior de dicha placa se ob-
servó una tumoración verrucosa, papilomatosa de 
unos 25 mm de tamaño con base sésil (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
La bioquímica y hemograma no mostró alteracio-
nes significativas, salvo una leve elevación de la 
proteína C reactiva. El estudio histológico de la 
lesión verrucosa, mostró como del epitelio sur-
gen nidos escamosos de carcinoma epidermoide 
bien diferenciado y trabéculas engrosadas con 
atipia celular leve-moderada, con preservación 
del epidermis (Figura 2). También se realizó TAC 
toracoabdominopélvico para estudio de exten-
sión que fue normal.
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DIAGNÓSTICO
En conjunto, los hallazgos clínicos y de las prue-
bas complementarias eran compatibles con el 
diagnóstico de carcinoma epidermoide bien di-
ferenciado sobre hidradenitis supurativa crónica.

TRATAMIENTO
El paciente fue derivado en otro centro a servicio 
de cirugía plástica para extirpación de la lesión 
tumoral pero se descartó esta posibilidad optán-
dose por tratamiento con radioterapia local en 
35 sesiones.

EVOLUCIÓN
Tras el tratamiento con radioterapia el paciente 
presentó una mala evolución de la zona irradia-
da con desarrollo de una radiodermitis crónica. 
Presentó múltiples episodios de lesiones erosio-
nadas y ulceradas con sobreinfecciones frecuen-
tes que requirieron de curas locales y múltiples 
ciclos de antibióticos orales y tópicos junto con 
terapia en cámara hiperbárica, sin objetivarse re-
cidiva tumoral.

COMENTARIO 

La HS es una enfermedad con alta carga inflama-
toria con múltiples complicaciones, entre ellas 
está el desarrollo de un carcinoma epidermoide, 
cuando esto ocurre la localización más habitual 
es en región glútea y perianal1, que cuenta con 
una prevalencia del 3,2% cuando las lesiones por 
hidroadenitis se cronifican en esta región5. Cuan-
do el CE se forma sobre HS habitualmente lo hace 
en forma de tumor bien diferenciado, sin em-
bargo la combinación de HS y CE se asocia con 
riesgo de metástasis tempranas y aumento de 
mortalidad4, con recurrencias locales del 58%1. El 
tratamiento actual más aceptado para CE sobre 
HSC es escisión quirúrgica amplia con margen 
de 2 cm y evaluación de ganglio centinela para 

descartar enfermedad metastásica, el tratamien-
to con radioterapia queda relegado a pacientes 
no aptos para someterse a cirugía, mientras que 
la quimioterapia no se ha mostrado efectiva3, a 
su vez el uso de terapias con presión negativa ha 
demostrado utilidad facilitando la formación de 
tejido de granulación3. 
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28
“Doctor, no me quiero tratar”
Sergio Alique García, Jaime Company Rodríguez Quiroga,  
Eduardo Esteban Garrido y Cristina Martínez Morán

ANAMNESIS
Mujer de 78 años entre cuyos antecedentes de 
interés destacan fibrilación auricular, episodio de 
cardiopatía isquémica y síndrome depresivo. En 
tratamiento diario con acenocumarol, ácido ace-
tilsalicílico 100 mg, atorvastatina 40 mg y venla-
faxina 75 mg. Acude a consulta de dermatología 
remitida por su médico de familia para valoración 
de lesiones en surco nasolabial izquierdo y dorso 
de antebrazo derecho. Refiere que la lesión facial 
presenta una evolución de aproximadamente 12 
meses con crecimiento progresivo, mientras que 
la lesión en extremidad superior derecha se ha 
desarrollado en los últimos 3 meses. Ambas le-
siones son asintomáticas. No ha realizado ningún 
tratamiento hasta el momento. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En surco nasolabial izquierdo presenta una placa 
eritematosa, redondeada, sobreelevada, de 15 mm 
de diámetro, con pequeñas áreas costrosas en su-
perficie. A la dermatoscopia se observan estructu-
ras compatibles con telangiectasias arboriformes y 
zonas erosivo-costrosas (Figura 1a).
En región dorsal-distal de antebrazo derecho 
presenta una placa erosiva, redondeada, de 10 
mm de diámetro, con eritema circundante y base 
infiltrada. A la dermatoscopia se aprecia el área 
erosiva mencionada sin otros datos de especifi-
cidad (Figura 2a).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realiza biopsia de ambas lesiones cuyo resul-
tado histopatológico es el siguiente:
“Surco nasolabial izquierdo”: biopsia de piel 
con un carcinoma basocelular nódulo-quístico, 
que infiltra la dermis reticular de la muestra re-
mitida.

Figura 1.  Evolución del carcinoma basocelular en surco nasoge-
niano izquierdo; sup: lesión inicial; inf: trascurridos 3 años.

a

b
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“Dorso antebrazo derecho”: biopsia de piel con 
un carcinoma epidermoide moderadamente di-
ferenciado, que infiltra la dermis reticular con un 
patrón expansivo y focalmente infiltrativo.

DIAGNÓSTICO
Carcinoma basocelular nódulo-quístico en surco 
nasolabial izquierdo.
Carcinoma epidermoide moderadamente dife-
renciado en dorso de antebrazo derecho.

TRATAMIENTO
Dado el resultado histopatológico y la evolución 
progresiva de las lesiones se ofrece a la paciente 
extirpación completa con margen quirúrgico de 
seguridad, que desestima. Explicamos deteni-
damente la naturaleza tumoral e insistimos en la 
conveniencia de realizar un tratamiento al menos 
“paliativo”. La paciente niega toda opción de tra-
tamiento o seguimiento.

EVOLUCIÓN
Transcurridos 3 años tras el diagnóstico inicial 
la paciente acude a de nuevo a nuestras con-
sultas por marcado crecimiento de ambas le-
siones, que le producen una gran distorsión de 
la anatomía facial y de la extremidad superior 
derecha. Además, en este momento las lesio-
nes son dolorosas y la localizada en antebrazo 
derecho presenta sangrado activo y desprende 
mal olor. A la exploración presenta en surco na-
solabial izquierdo una lesión nodular, tumoral, 
de 4 cm de diámetro, bien definida, eritema-
to-rosada, con costras hemáticas superficiales 
(Figura 1b). La lesión de antebrazo derecho ha 
presentado un crecimiento desmesurado ob-
servándose una gran placa mamelonada, fria-
ble, que ocupa toda la circunferencia del ante-
brazo, dificultándole su movilidad (Figura 2b). 
No se palpan adenopatías cervicales, axilares 
ni supraclaviculares. Se plantea un tratamien-
to “paliativo” quirúrgico de ambas lesiones, sin 
embargo, la paciente fallece antes de la ciru-
gía por un segundo episodio de cardiopatía 
isquémica.

Figura 2.  Evolución del carcinoma epidermoide en dorso de 
antebrazo derecho; sup: lesión inicial; inf: trascurridos 3 años.

a

b
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COMENTARIO 

Con este caso clínico queremos destacar la 
importancia de realizar un diagnóstico y trata-
miento precoz de las lesiones tumorales, evi-
tando una evolución fatal como ilustra el caso 
de nuestra paciente. Además de las consecuen-

cias en salud (desde incapacidad funcional y 
estética, hasta fallecimiento por enfermedad 
diseminada), hemos de tener en cuenta la gran 
cantidad de recursos materiales, humanos y 
económicos que suponen manejar este tipo de 
complicaciones. 
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Tumor agresivo en labio inferior
Tamara Amanda Hernández Gómez, Esther García Marínez, 
Joana Cruañes Monferrer y Tania Salas García

Figura 1.  a) Tumor redondeado, eritematoso, de 2 cm de diámetro, en labio inferior. b) Aspecto del tumor dos semanas después, 
nótese el rápido crecimiento, pasando de 2 a 3 cm de diámetro, con ulceración, costras y aumento de vascularización en super-
ficie. c) Extirpación en bloque del tumor y tallado de colgajo de Karapandzic. d) Resultado después de la sutura del colgajo de 
Karapandzic unilateral. 

ANAMNESIS
Varón de 85 años que consultó en urgencias por 
lesión en labio inferior de 3 semanas de evolución, 
de crecimiento progresivo y pruriginosa tratado con 
mupirocina y ácido fusídico tópicos, sin mejoría. Se 
le había realizado una bermellectomía por carcino-
ma in situ en labio inferior hacía 5 años.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física presentaba un tumor eri-
tematoso de 2 cm de diámetro, de consistencia 
dura, sin ulceración, sin palparse adenopatías 
a nivel cervical ni supraclavicular. A las dos se-
manas el tumor se había ulcerado y presentaba 
ya 3 cm de diámetro (Figura 1).

a

a

b

b
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Figura 2.  Microfotografía pieza quirúrgica con HE. a) 5x: proliferación epitelial que ocupa dermis superficial y profunda, constitui-
da por nidos celulares sólidos, irregulares y confluentes, muchos de ellos con comedonecrosis en su seno. b) 20x: detalle de un 
nido celular con comedonecrosis central, formado por células basaloides, más periféricas y abundantes, y células claras, inmersas 
en un estroma desmoplásico; los núcleos presentan pleomorfismo moderado y figuras de mitosis. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó biopsia, en la que se apreciaba una 
proliferación epitelial que ocupaba dermis su-
perficial y profunda, constituida por nidos celula-
res irregulares y confluentes, sólidos, muchos de 
ellos con comedonecrosis central. Dichos nidos 
estaban constituidos por células basaloides, más 
periféricas y abundantes, y células claras, inmer-
sas en un estroma desmoplásico. La celularidad 
presentaba núcleos con pleomorfismo modera-
do y figuras de mitosis. Todo ello compatible con 
tumor anexial maligno (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
La correlación clínico-patológica fue compatible 
con un tumor anexial maligno de tipo carcinoma 
sebáceo. 

TRATAMIENTO
Se trató quirúrgicamente mediante extirpación 
en bloque y reconstrucción mediante colgajo de 
Karapandzic unilateral (Figura 1). El análisis his-
tológico de la pieza quirúrgica confirmó que se 
trataba de un carcinoma sebáceo, el cual infiltra-
ba tejido muscular estriado sin alcanzar límites 
quirúrgicos de resección, con ausencia de infil-
tración linfovascular.

EVOLUCIÓN
Se realizó estudio de extensión con ecografía cer-
vical, que fue normal, y TAC de cabeza a pelvis, 
hallándose en este último una masa hiliar derecha 
con consolidación pulmonar en lóbulo superior de-
recho que se extendía hasta mediastino, con blo-
ques adenopáticos pretraqueales, paratraqueales 

a b
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y supraclaviculares derechos; también presentaba 
masas indicativas de implantes peritoneales metas-
tásicos en hemiabdomen izquierdo y pelvis menor. 
Se llevó a cabo broncoscopia con toma de biopsia 
de la consolidación pulmonar, compatible con pro-
liferación metastásica. Posteriormente se realizó 
interconsulta a oncología, que indicó tratamiento 
paliativo, falleciendo el paciente a los 3 meses.

COMENTARIO 1-8

El carcinoma sebáceo es un tumor anexial infre-
cuente cuya más común en el área palpebral o 
periocular, siendo rara la presentación extraocular 
(25%). Se trata de una neoplasia de mal pronóstico 
por su tendencia a las recurrencias (30% en los 5 
años posteriores a la cirugía) y capacidad de me-
tastatizar (25% de los casos y preferentemente vía 
linfática); esto hace necesario una estadificación y 
seguimiento adecuados. Sin embargo, actualmen-
te no existen guías de práctica clínica específicas 
para el carcinoma sebáceo extraocular, ni estudios 
que evalúen el papel de las técnicas de imagen en 
su estadificación, si bien parece lógico realizar un 
TAC+/-PET en pacientes con linfadenopatías palpa-
bles, nódulos satélites o lesiones primarias con cri-
terios de mal pronóstico clínicos o histológicos. En 
cuanto al tratamiento, se requieren unos márgenes 
quirúrgicos de 5-6 mm (según estudios en carci-
nomas sebáceos oculares) y la cirugía de Mohs es 
de elección. Presentamos este caso de carcinoma 
sebáceo extraocular por tratarse de tumor poco 
frecuente y de difícil diagnóstico debido a la ausen-
cia de datos clínicos específicos. Este caso requirió 
además una reconstrucción quirúrgica compleja, 
dado su tamaño y localización anatómica. 
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Vanesa Fatsini Blanch, Pau Rosés Gibert, Francisco Javier De la Torre Gomar 
y María Isabel Martínez González

Figura 1.  Placa hiperpigmentada bien delimitada en antebra-
zo izquierdo.

ANAMNESIS
Varón de 73 años, sin antecedentes médico-qui-
rúrgicos de interés, que consultaba por una le-
sión asintomática en antebrazo izquierdo de mu-
chos años de evolución. 

Figura 2.  Tinción he-
matoxilina-eosina 61.2x: 
Hiperqueratosis con 
hiperpigmentación de 
la capa basal, quera-
tinocitos con núcleos 
agrandados sin atipia y 
leve infiltrado linfocita-
rio perivascular super-
ficial con ocasionales 
melanófagos en der-
mis superficial.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Placa hiperpigmentada de unos 2 cm de diáme-
tro, bien delimitada y de superficie ligeramen-
te rugosa, localizada en antebrazo izquierdo 
(Figura 1). El resto de la exploración física era 
anodina. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una biopsia cutánea de la lesión. El es-
tudio anatomopatológico con tinción de hema-
toxilina-eosina mostraba epidermis hiperquera-
tósica con hiperpigmentación de la capa basal, 
queratinocitos con núcleos agrandados sin atipia 
y leve infiltrado linfocitario perivascular superfi-
cial con ocasionales melanófagos en dermis su-
perficial (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Acantoma de células grandes.
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TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Dado que la lesión era asintomática, el paciente 
no realizó tratamiento. La lesión se mantuvo es-
table en el tiempo. 

COMENTARIO 

El acantoma de células grandes es una neoplasia 
epitelial benigna que suele pasar desapercibida. 
Clínicamente se presenta como una mácula, 
pápula o placa redondeada u ovalada, bien de-
limitada, de coloración normocoloreada, hipo-
pigmentada o hiperpigmentada y asintomática. 
Suele localizarse en áreas fotoexpuestas de la 
cara, cuello, antebrazos tronco o piernas. Habi-
tualmente es una lesión solitaria pero se han des-
crito de forma rara lesiones múltiples.

Histológicamente se trata de una lesión epidér-
mica benigna bien delimitada constituida por 
queratinocitos grandes e uniformes, en ocasio-
nes de núcleos agrandados. Presenta acantosis 
con hipergranulosis e hiperqueratosis ortoque-
ratósica, aunque se han descrito otros patrones 
histológicos con aspecto verrucoso y papiloma-
tosis o mínima hiperqueratosis con aplanamiento 
de las crestas epidérmicas y papilas dérmicas.
Debido a su semejanza clínica, el diagnóstico di-
ferencial del acantoma de células grandes debe 
establecerse con el lentigo solar, la queratosis 
actínica, la queratosis seborreica, la enfermedad 
de Bowen y el melanoma. 
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Tumoración por boquerón
Verónica Mora Fernández, Laura Condal Rovira, Nina Annicka Richarz y 
Ane Jaka Moreno

Figura 1.  Nódulo de 6x4mm que se proyectaba unos 2 mm en 
parte distal lateral de pulpejo 2º dedo mano derecha.

ANAMNESIS
Mujer de 54 años, sin alergias medicamentosas 
conocidas ni hábitos tóxicos. Antecedentes pa-
tológicos de hipertensión arterial y diabetes en 
tratamiento farmacológico. 
Consultaba por lesión nodular y dolorosa en pul-
pejo de 2º dedo de mano D de tres meses de evo-
lución que la paciente refería que apareció a raíz 
de un traumatismo con la espina de un boquerón. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En el examen físico presentaba un nódulo de 
6x4mm que se proyectaba unos 2 mm en la parte 
distal lateral del pulpejo del 2º dedo de mano de-
recha (Figura 1). A la palpación la lesión era dura 
y se objetivaban zonas más blanquecinas proba-
blemente por isquemia local, y también una de-
formidad consecuente/secundaria de la lámina 
ungueal.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una ecografía cutánea que mostraba 
una lesión levemente exofítica de bordes mal 
delimitados. Presentaba ecogenicidad de piel, 
así como ausencia de zonas hiperecogénicas 
sugestivas de calcio. El Doppler fue negativo. 
Por otro lado, se practicó una biopsia-punchque 
mostró estroma abundante colagenizado así 
como células fusiformes o estrelladas sin atipia. 
Además, se observó tejido óseo con cambios 
reactivos, sin poder delimitar enteramente la le-
sión en la muestra remitida, todo ello sin signos 
sugestivos de malignidad. Se realizaron tincio-
nes para inmunohistoquímica que mostraron 
doble diferenciación de miofibroblastos, expre-
sando vimentina, actina y desmina. 
Con todo ello, se realizó el diagnóstico de pseu-
dotumor fibro-óseo de los dedos o bien una proli-
feración osteocondromatosa parostal bizarra.

DIAGNÓSTICO
Pseudotumor fibro-óseo de los dedos.

TRATAMIENTO
Tras la biopsia, la paciente desarrolló abundante 
tejido de granulación en la zona de la cicatriz de la 
biopsia, sugestivo de botriomicoma que se trató de 
forma conservadora a la espera de cirugía definitiva. 
Finalmente, se realizó exéresis completa de la le-
sión por parte del servicio de cirugía plástica, cu-
briendo el defecto con un colgajode avance tipo 
Kutler, remitiendo la muestra completa a anato-
mía patológica para estudio definitivo.

EVOLUCIÓN
En el control nuevamente por el servicio de der-
matología, la paciente presenta muy buen aspec-
to de la cicatriz, sin recidiva de la lesión (Figura 2). 
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Tras comentar el caso en sesión de correlación 
clínico-patológica junto con el servicio de ana-
tomía patológica, finalmente el caso se orientó 
como pseudotumor fibro-óseo de los dedos en 

Figura 2.  Resultado tras la exéresis completa y posterior cura-
ción.

relación al traumatismo previo con la espina del 
pescado.

COMENTARIO 

El caso comentado demuestra la importancia de 
estudiar la histología de lesiones que en un inicio 
pueden ser banales y orientarse hacia diagnósti-
cos más frecuentes como granulomas a cuerpo 
extraño sin otros estudios adicionales. En el caso 
que nos corresponde, se trata de un diagnósti-
co muy poco corriente que no se suele tener en 
cuenta a la hora de plantear un diagnóstico di-
ferencial ante lesiones de estas características. 
Hay muy pocos casos reportados en la literatu-
ra y es importante ya que se trata de una lesión 
totalmente benigna que, en contraposición, se 
puede confundir por la clínica con tumores ma-
lignos como el osteosarcoma. Finalmente, cabe 
destacar que el proceso se ha formado tras un 
traumatismo relativamente leve con la espina de 
un pescado en un tiempo relativamente rápido 
de tres meses, lo que nos hace insistir en la ne-
cesidad de obtener una muestra para descartar 
malignidad.
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Figura 1.  a y b) Nódulo ulcerado con depresión central en la 
pierna izquierda.

ANAMNESIS
Una mujer de 50 años sin antecedentes de inte-
rés consultó por una lesión dolorosa en su pierna 
izquierda de aproximadamente 1 año de evolu-
ción. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
La exploración física reveló una lesión nodular 
deprimida de 1,6 x 1,9 cm con la superficie ulce-
rada (Figura 1a y b).

a

b

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se decidió extirpar la lesión en quirófano y el 
estudio histopatológico reveló la existencia de 
nidos de células basaloides ulcerando la epi-
dermis y con un patrón de crecimiento infiltra-
tivo sobre una lesión compuesta por células 
fusiformes de aspecto fibroblástico (Figura 2a 
y b). Se podían observar células en empaliza-
da alrededor de los nidos y retracción entre 
éstos y el estroma. Estos cambios histológicos 
junto con la ausencia de células CK20 positi-
vas (o células de Merkel) dentro del tumor (Fi-
gura 2d) permitieron realizar el diagnóstico de 
carcinoma basocelular sobre dermatofibroma 
(Figura 2c).

DIAGNÓSTICO
Carcinoma basocelular sobre dermatofibroma.

TRATAMIENTO
Debido a que la lesión fue extirpada con los bor-
des de resección libres de afectación, no se rea-
lizó ningún tratamiento adicional. 

EVOLUCIÓN
Satisfactoria, sin signos de recidiva en el control 
posterior a la cirugía.

COMENTARIO 

En ocasiones las hiperplasias basaloides (HB) so-
bre dermatofibromas pueden ser histológica-
mente similares a los carcinomas basocelulares 
(CB), hecho que puede dificultar el diagnóstico 
definitivo1,2. Mckenna et al. propusieron que, ha-
llazgos histológicos como la ulceración de la epi-
dermis y el patrón de crecimiento infiltrativo, irían 
a favor del diagnóstico de CB1. Posteriormente, 
Mahmoodi et al. tiñeron 10 casos de HB sobre 
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dermatofibromas y 10 CB con el anticuerpo CK20 
y encontraron un mayor número de células de  
Merkel en las HB en comparación con los CB, siendo 
estas diferencias estadísticamente significativas3. 
Lindboe y Løvdal utilizaron 18 anticuerpos en 
6  casos de HB y en 20 CB de diferentes tipos 

histológicos. No encontraron diferencias signifi-
cativas con marcadores como Ber-Ep4 y Bcl-2 al 
comparar los dos grupos de estudio. En cambio, 
con el anticuerpo CK20 encontraron un aumento 
de células de Merkel en 4 de las 6 HB y ausencia 
de éstas en todos los CB4. 

Figura 2.  a) Nidos de células basaloides ulcerando la epidermis (H&E x 100). b) Células basaloides infiltrando una lesión compuesta 
por células fusiformes de aspecto fibroblástico (H&E x200). c) Células de Merkel teñidas con la inmunotinción CK20 en la piel sana 
alrededor de la lesión principal (CK20 x200). d) Negatividad de la inmunotinción CK20 (ausencia de células de Merkel) en la prolife-
ración de células basaloides (CK20 x200)

a b

c d
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Figura 1.  a) Placa eritematodescamativa en ingle derecha. 
b) Exploración dermatoscópica donde se observa un área 
rojo-lechosa y descamación blanquecina.

ANAMNESIS
Paciente varón de 72 años, sin alergias medica-
mentosas ni hábitos tóxicos. Como anteceden-
tes patológicos presentaba hipotiroidismo, hi-
pertensión arterial y diabetes tipo 2, tratados con 
levotiroxina, enalapril y metformina.
Refería aparición de una placa eritematodesca-
mativa asintomática en ingle derecha de 3 meses 
de evolución, que no había mejorado tras realizar 
tratamiento tópico con betametasona 30 días ni 
con clotrimazol crema durante 21 días.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Presentaba en la ingle derecha una placa erite-
matodescamativa, de bordes bien definidos de 
3x4 cm de diámetro (Figura 1a).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la exploración dermatoscópica se obser-
vaba una gran área rojo-lechosa que ocupaba 
toda la superficie de la lesión junto con una li-
gera descamación blanquecina superficial (Fi-
gura 1b).
Se realizó una biopsia punch de 4 milímetros que 
mostró una proliferación de células epiteliales 
atípicas con patrón intraepidérmico pagetoide, 
evidenciándose invasión de un ducto sudorí-
paro en dermis media (Figura 2a). Se realizaron 
técnicas de inmunohistoquímica que resultaron 
positivas para citoqueratina 7 y negativas para ci-
toqueratina 20 y antígeno prostático específico 
(PSA) (Figuras 2b y 2c).

DIAGNÓSTICO
Gracias a la correlación clinicopatológica se lle-
gó al diagnóstico de enfermedad de Paget ex-
tramamaria con infiltración de ducto excretor en 
dermis media.

a

b
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TRATAMIENTO
Se realizó exéresis quirúrgica de la totalidad de 
la lesión.

EVOLUCIÓN
En el seguimiento durante 6 meses el paciente 
no ha presentado signos de recidiva local ni apa-
rición de nuevas lesiones cutáneas.

COMENTARIO 

La enfermedad de Paget extramamaria es una 
neoplasia cutánea infrecuente que afecta zonas 
con abundantes glándulas apocrinas (vulva, pene 
o región anogenital)1. Puede ser primaria (>75%), 
como expresión de un adenocarcinoma intraepi-
telial, o secundaria debido a la diseminación pa-
getoide de un adenocarcinoma anexial o visceral 
subyacente (anorectal, urotelial, cérvix, endome-
trio, entre otros)2. Afecta más frecuentemente a 

la zona genital de mujeres entre la sexta y octava 
década de la vida1. Clínicamente, se caracteriza 
por placas eritematodescamativas de bordes 
abruptos con aspecto de “fresas con crema”. 
Es característico que no respondan a tratamien-
to tópico con corticoides y que su diagnóstico 
se retrase durante años3. El diagnóstico se debe 
confirmar histológicamente, siendo de gran ayu-
da las tinciones inmunohistoquímicas para dife-
renciar las formas primarias y secundarias.2 El tra-
tamiento se basa en la cirugía, ya sea mediante 
exéresis con amplios márgenes de seguridad o 
con cirugía micrográfica de Mohs4. Además, en 
los casos que corresponda, se deberá tratar la de 
enfermedad neoplásica subyacente2. En algunos 
pacientes, ha demostrado eficacia el tratamiento 
con imiquimod, terapia fotodinámico o 5-fluora-
cilo2,3. Es muy importante realizar un seguimiento 
a largo plazo de estos pacientes2.

Figura 2.  a) Histología: Proliferación de células epiteliales atípicas intraepidérmicas pagetoides (Hematoxilina-Eosina, x100).  b) Inmu-
nohistoquímica: positividad para citoqueratina 7 (x100). c) Inmunohistoquímica: negatividad para citoqueratina 20 (x100). 

a b

c
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Figura 1.  Úlcera sangrante de gran tamaño y bordes violáceos 
en zona parieto-temporal izquierda. Se observan múltiples nó-
dulos satélite, en zona preauricular y periocular. 

ANAMNESIS
Paciente varón de 79 años con antecedentes de 
dislipemia y carcinoma transicional de vejiga, li-
bre de enfermedad tras cistoprostatectomía ra-
dical laparoscópica y linfadenectomía. Acudió 
a urgencias por una lesión ulcerada sangrante 
en cuero cabelludo y cara de 5 meses de evo-
lución. La lesión inicialmente había presentado 
un aspecto contusiforme en zona temporal, por 
lo que había sido diagnosticado de hematoma 
post-traumático por sus médicos. Durante los úl-
timos 2 meses la lesión había acelerado su creci-
miento y se había ulcerado, con mala respuesta 

a las curas diarias realizadas en su ambulatorio. 
El paciente asociaba hemoptisis de 48 horas de 
evolución. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Al examen físico presentaba una úlcera de más 
de 15 cm de diámetro, sangrante, en zona pa-
rieto-temporal izquierda, de bordes violáceos 
sobreelevados. Se apreciaban múltiples placas 
y nódulos violáceos circundantes, afectando la 
zona preauricular, párpado superior e inferior y 
zona periorbitaria ipsilateral (Figura 1). No se pal-
paban adenopatías periféricas.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una biopsia cutánea tipo punch de la le-
sión. El análisis histológico demostró infiltración 
de todo el espesor de la biopsia, con respeto de 
la dermis papilar y la epidermis, por una neopla-
sia constituida por vasos irregulares recubiertos 
por células endoteliales con atipia y presencia fo-
cal de un componente sólido epitelioide que se 
disponía en pequeños grupos y cordones (Figura 
2a y b). El estudio inmunohistoquímico mostró 
positividad difusa de las células neoplásicas para 
CD31 (Figura 2c) y CD34 (Figura 2d).
El TC toraco-abdominal mostró numerosos nó-
dulos sólidos de hasta 10 mm en ambos parén-
quimas pulmonares, así como un engrosamiento 
multinodular de la pleura izquierda a nivel apical, 
con nódulos de hasta 11 mm de grosor. Estos ha-
llazgos eran compatibles con metástasis pulmo-
nares y pleurales. 

DIAGNÓSTICO
Angiosarcoma cutáneo (AC) primario de cara 
y cuero cabelludo (angiosarcoma de Wilson 
Jones).



493

Tumores

Figura 2.  Biopsia cutánea. Se observa una ocupación dérmica e hipodérmica por una proliferación neoplásica constituida por vasos 
irregulares recubiertos por células endoteliales atípicas. Presencia focal de un componente sólido epitelioide que se dispone en pe-
queños grupos y cordones (A y B, Hematoxilina-Eosina, x40 y x400). El estudio inmunohistoquímico mostró positividad de las células 
tumorales para CD31 (C, x100) y para CD34 (D, x100).

a b

c

d

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento paliativo con radioterapia 
focal hemostática (2 campos, dosis total 6 Gy) y 
fomentos diarios de ácido tranexámico. 

EVOLUCIÓN
El paciente presentó anemización e insuficiencia 
respiratoria progresivas durante las siguientes 

semanas. Finalmente fue éxitus tras cuadro de 
hemoptisis masiva, un mes después del diagnós-
tico de angiosarcoma. 

COMENTARIO 

El AC es una neoplasia infrecuente y de mal pro-
nóstico, con una incidencia aproximada de 0,2 
casos por millón de habitantes y una superviven-
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cia que se estima en torno al 30% a los 5 años1,2. 
Existen 3 tipos de AC: los idiopáticos de cara y 
cuero cabelludo de pacientes ancianos, los se-
cundarios a linfedema crónico (síndrome de 
Stewart-Treves) y los desarrollados sobre áreas 
de piel irradiada2. Las formas idiopáticas son las 
más frecuentes y se presentan típicamente en 
forma de lesiones contusiformes en cara y cue-
ro cabelludo de pacientes de edad avanzada, 
muy difíciles de diagnosticar en fases precoces 
si no se sospechan. El tumor crece y evolucio-
na rápidamente con un carácter multifocal, con 
la aparición de úlceras y nódulos, y a menudo 
metástasis a distancia en el momento del diag-
nóstico, más frecuentemente pulmonares3. La 
cirugía con márgenes amplios (≥3cm), con o sin 
radioterapia, es el único tratamiento potencial-
mente curativo2,3. Es especialmente relevante 
pues tener en cuenta la posibilidad diagnóstica 

de AC ante lesiones con aspecto de hematoma 
que no curan o progresan en la cara y/o cuero ca-
belludo de pacientes ancianos, ya que se trata de 
tumores de muy mal pronóstico que sólo pueden 
curarse mediante una extirpación quirúrgica am-
plia y precoz.
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ANAMNESIS
Paciente de 72 años que consultó por lesión en 
arco plantar no dolorosa y de crecimiento pro-
gresivo, de más de 10 años de evolución.
La paciente no tenía historia personal ni familiar 
de cáncer cutáneo. Como único antecedente de 
interés, destacaba tratamiento con radioterapia 
en la infancia por una lesión plantar que no sabía 
precisar.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Placa eritematoqueratósica de bordes bien defi-
nidos, con descamación periférica y algunas ero-
siones periféricas, de 10 x 15mm, localizada en 
arco plantar derecho. (Figura 1)
A la dermatoscopia se apreciaba zonas hiperque-
ratósicas con centro de patrón en fresa y microe-

rosiones periféricas, así como alguna estructura 
pigmentada lineal en forma de proyección radial. 
No se observaban vasos arboriformes. (Figura 2a 
y 2b).
No se hallaron lesiones sugestivas de carcinoma 
basocelular ni pits palmoplantares que hicieran 
sospechar un síndrome de Gorlin.

Figura 1.  Úlcera sangrante de gran tamaño y bordes violáceos 
en zona parieto-temporal izquierda. Se observan múltiples 
nódulos satélite, en zona preauricular y periocular. 

Figura 2 y 3.  Zonas hiperqueratósicas con centro de patrón 
en fresa y microerosiones periféricas

a

b
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Se realizó una biopsia incisional de la lesión y el 
análisis histológico mostró agregados de células 
basaloides en empalizada en la zona basal de la 
epidermis.

DIAGNÓSTICO
Carcinoma basocelular superficial acral

TRATAMIENTO
Dada la localización y la estirpe histológica, se 
consensuó con la paciente iniciar tratamiento tó-
pico con Imiquimiod 5% crema 5 días en semana 
durante 6 semanas.

EVOLUCIÓN
Actualmente la paciente se encuentra realizando 
el tratamiento, con buena tolerancia y respuesta 
al mismo hasta la fecha actual. 

DISCUSIÓN
A pesar de que el carcinoma basocelular es el 
tumor cutáneo más frecuente, su localización en 
zonas acrales ha sido descrita únicamente de for-
ma anecdótica en la literatura, con únicamente 
21 casos registrados, la mayoría de ellos asocia-
dos a síndrome de Gorlin.
La aparición de estos tumores en localizaciones 
acrales se ha asociado a la exposición a radia-
ción ionizante, traumatismos repetidos o ulcera-
ciones crónicas, así como asociada a síndromes 
que cursan con aparición de carcinomas baso-
celulares múltiples desde etapas precoces de la 
vida, como pueden ser el síndrome de Gorlin o el 
síndrome de Bazex.

Es frecuente el retraso en el diagnóstico de es-
tas lesiones por su escasa manifestación clínica y 
su aparición en áreas no fotoexpuestas. Destaca 
también la ausencia de los signos dermatoscó-
picos clásicos de carcinoma basocelular, como 
son los vasos arboriformes o los nidos ovoides 
azul-gris. En las lesiones acrales únicamente se 
suele hallar hiperqueratosis y ulceraciones.
Es fundamental realizar un diagnóstico diferen-
cial con el carcinoma de células escamosas, el 
melanoma acral, el poroma ecrino, la enferme-
dad de Bowen o las poroqueratosis.
Aportamos este caso por su presentación inusual 
y para reafirmar la necesidad de considerar el 
diagnóstico de carcinoma basocelular en lesio-
nes palmoplantares únicas de larga evolución, 
con escasa sintomatología y ulceraciones sin sig-
nos específicos a la dermatoscopia.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Dávila, J. J., Aguilar, K., Cabrera, F., & Boadas, A. 

(2019). Dermoscopic features of acral basal cell 
carcinoma. International Journal of Dermatology.

2.	 Torrelo, A., Vicente, A., Navarro, L., Planaguma, 
M., Bueno, E., González-Sarmiento, R., Happle, 
R. (2014). Early-onset acral basal cell carcinomas 
in Gorlin syndrome. British Journal of Dermato-
logy, 171(5), 1227–1229.

3.	 Mendes-Bastos, P., Vale-Fernandes, P., Brás, S., 
Carvalho, R., João, A., & Amaro, C. (2016). Acral 
basal cell carcinomas in an infant with Gorlin 
syndrome: expanding the phenotype? JDDG: 
Journal Der Deutschen Dermatologischen Ge-
sellschaft, 15(1), 89–90. 





Tumores

36 
Nódulo sangrante indoloro  
en una mujer de 41 años
Ana López Mateos
José Luis Agudo Mena
María del Carmen García del Pozo Martín de Hijas
Gemma Ochando Ibernón
Sara Plata Clemente
María Rodríguez Vázquez
Eduardo Escario Travesedo



500

36
Nódulo sangrante indoloro en una mujer  
de 41 años
Ana López Mateos, José Luis Agudo Mena, María del Carmen García del 
Pozo Martín de Hijas, Gemma Ochando Ibernón, Sara Plata Clemente, 
María Rodríguez Vázquez y Eduardo Escario Travesedo

Figura 1. Nódulo eritemato-violáceo de 1,5 cm en línea de im-
plantación frontal.

Figura 2. Lesión en dermis papilar y reticular formada por 
numerosos vasos, algunos con formación de papilas endo-
luminales revestidas por endotelio plano sobre ejes fibrosos 
hialinos, alrededor de un vaso de mayor tamaño que presenta 
trombosis con recanalización. (H_E 40X).

ANAMNESIS
Mujer de 41 años, sin antecedentes personales de 
interés, que consulta en nuestro servicio por la 
aparición de una tumoración a nivel frontal de 5 
meses de evolución de crecimiento lento y progre-
sivo. Refiere sangrado habitual de la lesión. Niega 
traumatismo o lesión previa en la zona. 

EXPLORACIÓN
Presenta a nivel frontal izquierdo, a la altura de la 
línea de implantación del pelo, un nódulo eritema-
to-violáceo de 1,5 cm de consistencia blanda y par-
cialmente ulcerado en su porción central con costra 
serohemática que se desprende con facilidad dejan-
do ver una pápula roja brillante de 4 mm (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realiza una biopsia amplia en ojal y el estudio 
histológico muestra una lesión en dermis papilar 
y reticular formada por numerosos vasos, algu-
nos con formación de papilas endoluminales re-
vestidas por endotelio plano sobre ejes fibrosos 
hialinos, alrededor de un vaso de mayor tamaño 
que presenta trombosis con recanalización (Fi-
gura 2 y 3). No se observa necrosis, ni atipias, ni 
mitosis. La superficie epidérmica está ulcerada, 
con hiperplasia pseudoepiteliomatosa que forma 
un collarete en los bordes de la úlcera.

DIAGNÓSTICO
El diagnóstico definitivo es de hiperplasia endo-
telial papilar intravascular. 

TRATAMIENTO
Se realiza una ampliación de márgenes de la le-
sión para evitar recurrencias. Durante el segui-
miento la paciente no ha presentado signos de 
recidiva ni presencia de nuevas lesiones. 

COMENTARIO1-4

La hiperplasia endotelial papilar intravascular 
(HEPI) fue descrita por primera vez por Pierre 
Masson en 1923, que la encontró en una lesión 
que se presentó sobre el paquete hemorroidal 
de un varón de 68 años. Desde entonces se han 
reportado casos similares y ha habido muchos 
sinónimos para denominar esta lesión: prolifera-
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ción endotelial intravascular, angiomatosis intra-
vascular, pseudo-angioma de Masson, siendo ac-
tualmente la HEPI el más comúnmente aceptado. 
La HEPI supone entre el 2% y el 3,6% de todas las 
proliferaciones vasculares cutáneas. Suelen apare-
cer en la tercera o cuarta década de la vida, aun-
que se han descrito en pacientes desde 8 años 
hasta 82 años de edad. Existe un ligero predominio 
del sexo femenino y el lugar de aparición, en orden 
descendente de frecuencia, suele ser la cabeza y 
cuello, las extremidades superiores, seguido de las 
extremidades inferiores y tronco. Habitualmente 
se trata de lesiones únicas, habiéndose publicado 
también pacientes con lesiones múltiples. En oca-
siones puede ser dolorosa. No presentan ninguna 
característica clínica que permita identificarlos. 
Los casos publicados suelen describir una tumo-
ración subcutánea de consistencia firme, eritema-
to-violácea, mal definida y de crecimiento lento 
y progresivo. Nosotros presentamos una tumora-
ción con componente tanto superficial, formado 
por una pápula roja brillante, como profundo. 
En cuanto a la duración de la lesión, se han re-
portado casos de hasta 40 años de evolución. Se 
asocia con antecedentes de traumatismo en un 
6% a un 10% de los casos. 
En 1983, Hashimoto et al clasificaron la HEPI en 
tres tipos. La pura o primaria (tipo I), que es la más 
frecuente (56-73%), apareciendo sobre piel sana; 

la tipo II, mixta o reactiva secundaria (27-40%) que 
se desarrolla sobre otras lesiones vasculares pre-
vias (hemangiomas, malformaciones vasculares) o 
en pacientes con enfermedades crónicas (hemog-
lobinuria paroxística nocturna) y habitualmente es 
intramuscular; y la extravascular (4%) o tipo III que 
aparece sobre hematomas postraumáticos. 
Desde el punto de vista histológico, lo más im-
portante es realizar el diagnóstico diferencial 
con el angiosarcoma. La lesión está formada por 
conductos vasculares anastomosados, con pro-
yecciones intraluminales. Los vasos pueden pre-
sentar células endoteliales hiperplásicas, hiper-
cromáticas y con algunos núcleos pleomórficos 
lo que dificulta el diagnóstico diferencial. La for-
ma mixta o reactiva secundaria presenta caracte-
rísticas histológicas también de la lesión vascular 
inicial, lo que permite diferenciarla del tipo I.
Se pueden realizar estudios de imagen comple-
mentarios sobre todo en lesiones profundas, sien-
do los hallazgos ecográficos habituales una masa 
hipoecoica con refuerzo vascular periférico. 
El tratamiento de elección en las formas puras bien 
delimitadas es la escisión quirúrgica siendo sufi-
ciente 2 mm de margen. Se recomiendan márge-
nes amplios para las formas secundarias para evi-
tar recurrencias. 
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Figura 3. Detalle de la formación de papilas endoluminales 
dentro de los vasos que conforman la lesión. (H_E 100X).
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Artralgias y lesiones purpúricas en miembros 
inferiores
Alexandre Docampo Simón, María José Sánchez Pujol y Jaime Guijarro Llorca

Figura 1.  Imagen clínica: lesiones purpúricas en miembros in-
feriores.

Figura 2.  Tinción con H-E que muestra afectación de vaso de 
mediano calibre localizado en dermis profunda.

ANAMNESIS
Presentamos el caso de un varón de 36 años con 
antecedentes de un episodio de tromboflebitis 
del miembro inferior izquierdo y tenosinovitis de 
los tendones peroneos. Desde hacía unas sema-
nas presentaba dolor de características inflama-
torias en ambos tobillos que condicionaba una 
importante impotencia funcional, llegando a 
impedirle la deambulación. Refería también di-
sestesias en ambos pies. Era remitido a nuestra 
consulta por la aparición de lesiones cutáneas 
asintomáticas en los miembros inferiores.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En el examen físico se evidenciaron lesiones pur-
púricas palpables en los aspectos laterales y me-
diales de ambos pies (Figura 1). No presentaban 
cambio de coloración con la diascopia. La movi-
lización pasiva de la articulación del tobillo resul-
taba dolorosa. No se encontraron otras lesiones 
en el resto del tegumento.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En la analítica destacaba una elevación modera-
da de los reactantes de fase aguda (PCR 1,5 y VSG 
38). Se encontraron unos ANA con patrón del 
huso mitótico positivos a título 1/320. Los ENA, 
los ANCA y las crioglobulinas fueron negativos, 
con unos niveles normales de complemento. La 
bioquímica sanguínea y urinaria y las pruebas de 
coagulación fueron normales.
Se realizó una biopsia cutánea que reveló en el 
análisis histopatológico una epidermis y dermis 
superficial normales. En la dermis profunda y en 
el tejido celular subcutáneo presentó una vas-
culitis neutrofílica de vasos de mediano tamaño 
que condicionaba en ocasiones una necrosis fi-
brinoide de la pared (Figura 2). En el examen con 
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inmunofluorescencia directa presentó depósitos 
focales de C3 en pared vascular con IgM, IgG, 
IgA y C1q negativos.

DIAGNÓSTICO
Panarteritis nodosa.

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
El paciente fue ingresado para estudio e inicio 
del tratamiento. Se comenzó con prednisona a 
60mg/día y profilaxis antibiótica con cotrimoxa-
zol. Posteriormente se inició micofenolato de 
mofetil, reduciendo paulatinamente la dosis de 
prednisona 

EVOLUCIÓN
Durante el ingreso, se realizaron otras pruebas 
complementarias para descartar afectación a 
otros niveles. La radiografía de tórax, el ECG, la 
ecografía abdominal y la eco-Doppler fueron nor-
males. En cambio, en la ecografía músculo-es-
quelética de los miembros inferiores se eviden-
ció una sinovitis astrágaloescafoidea bilateral, 
una tenosinovitis extensora derecha y una teno-
sinovitis peronea izquierda. Además, se realizó 
una electromiografía con resultado compatible 
con mononeuritis múltiple en fase inicial.
Tras iniciar el tratamiento, el paciente experimentó 
una clara mejoría, desapareciendo los dolores arti-
culares y la impotencia funcional, encontrándose 
asintomático al alta y en las revisiones posteriores.

COMENTARIO1-3

La panarteritis nodosa (PAN) es una vasculitis 
necrotizante multiorgánica que afecta de for-
ma segmentaria vasos sanguíneos de mediano 
tamaño. Es una entidad poco prevalente, afec-
tando más frecuentemente a varones. La mayo-
ría de los casos son idiopáticos, aunque pueden 

asociarse a la infección por VHB, VHC y a la leu-
cemia de células peludas. Alrededor de un 50% 
de los pacientes presentan afectación cutánea, 
existiendo una variante (PAN cutánea) que so-
lamente afecta a piel. Las manifestaciones cu-
táneas, más frecuentes en miembros inferiores,  
incluyen púrpura palpable, lívedo racemosa, púr-
pura retiforme, úlceras y nódulos subcutáneos 
dolorosos. Los síntomas sistémicos más habi-
tuales comprenden el síndrome constitucional, 
artralgias, parestesias (debidas a la mononeuritis 
como en el caso de nuestro paciente), mialgias  y 
dolor abdominal. La afectación renal puede pro-
ducir insuficiencia renal e hipertensión, pero no  
glomerulonefritis como otras vasculitis. La afec-
tación pulmonar es infrecuente. En los análisis de 
laboratorio destaca la negatividad para ANCA, lo 
que facilita su diagnóstico diferencial con otras 
vasculitis. Aunque no existen unos criterios esta-
blecidos, las pruebas complementarias son fun-
damentales para descartar afectación sistémica 
como en el caso de nuestro paciente.

BIBLIOGRAFÍA
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P, Le Guern V, et al. Clinical features and outco-
mes in 348 patients with polyarteritis nodosa: a 
systematic retrospective study of patients diag-
nosed between 1963 and 2005 and entered 
into the French Vasculitis Study Group Databa-
se. Arthritis Rheum. 2010; 62:616-26





Vasculitis y paniculitis

02 
Lesiones purpúricas  
de rápida evolución
Belén Pinilla Martín
Héctor Muñoz González
Cristina Vico Alonso
Carlos Zarco Olivo



512

02
Lesiones purpúricas de rápida evolución
Belén Pinilla Martín, Héctor Muñoz González, Cristina Vico Alonso 
y Carlos Zarco Olivo

ANAMNESIS
Paciente varón de 86 años de edad con ante-
cedente de hipertensión arterial, dislipemia, in-
suficiencia tricuspídea, fibrilación auricular en 
tratamiento anticoagulante y enfermedad renal 
crónica con creatinina basal en torno a 1,5 mg/
dl. Acudió al servicio de urgencias del hospital 
derivado por su médico de atención primaria 
por un episodio de 48 horas de evolución con-
sistente en la aparición de lesiones en miembros 
inferiores rápidamente progresivas, asociadas a 
febrícula (38,7 ºC), malestar general y orinas de 
color oscuro. Refería, asimismo, una deposición 
de consistencia blanda de color marrón, pero 
negaba rectorragia, hematoquecia o melenas. 
No otros síntomas en la anamnesis completa por 
aparatos. Como antecedente el paciente había 
estado previamente en tratamiento con antibió-
tico (levofloxacino) por bronquitis aguda hasta 
24-48 horas antes de la aparición de las primeras 
lesiones.

EXPLORACIÓN FÍSICA
El paciente presentaba múltiples pápulas pur-
púricas con centro necrótico –las de mayor ta-
maño– de aspecto dianiforme. Se localizaban de 
forma bilateral y simétrica en miembros inferio-
res y su número era incontable (Figuras 1 y 2). Se 
observaba alguna lesión incipiente de las mismas 
características salpicadas en el hipogastrio y en 
los miembros superiores. Se constató el fenóme-
no de Koebner en el miembro inferior derecho, 
en el área de la goma del calcetín. No otros ha-
llazgos exploratorios.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
La analítica sanguínea mostró deterioro de la fun-
ción renal (creatinina sérica: 2,9 mg/dl). Se cons-

Figura 1. 

Figura 2. 

tataron alteraciones de la orina, tanto en el sedi-
mento (se observaban 225 hematíes por campo y 
cristales uratos amorfos), como en la orina de 24 
horas (proteinuria de 0,5 g/día). 
El resto de la analítica de sangre mostró norma-
lidad en el perfil hepático, y en el estudio de 
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proteínas. Negatividad en las serologías (VIH, 
VHC, VHB), panel de autoinmunidad y normali-
dad del complemento.
Se realizó biopsia de piel que mostró un infiltrado 
neutrofílico perivascular de los plexos capilares 
superficiales y medios, con necrosis fibrinoide 
de los mismos y leucocitoclastia. La epidermis se 
encontraba conservada. Con las técnicas de in-
munofluorescencia realizadas no se observaron 
depósitos de inmunocomplejos. Se diagnosticó  
de vasculitis leucocitoclástica de vaso fino.
Se realizó asimismo biopsia renal en la que se ob-
servaban glomérulos que mostraban daño mes-
angial. Con las técnicas de inmunofluorescencia 
directa se demostró positividad intensa fina y 
granular para IgA (+++) y C3 mesangial leve (+). 
El resto de antisueros (IgG, IgM, C4, C1q, fibrinó-
geno, kappa y lambda) resultaron negativos. La 
biopsia, por tanto, era compatible con glomeru-
lonefrits mesangial por depósito de IgA.

DIAGNÓSTICO
Vasculitis IgA con afectación cutánea y renal.

TRATAMIENTO
El paciente comenzó tratamiento esteroideo con 
prednisona, inicialmente con dosis de choque 
durante 3 días (250 mg los dos primeros días y 
125 mg el tercero), para después descender a la 
dosis de 1 mg/kg/día y comenzar tratamiento in-
munosupresor con ahorador de corticoides (mi-
cofenolato mofetilo). 

EVOLUCIÓN
El paciente presentó buena evolución de la fun-
ción renal  con valores de creatinina al alta cer-
canos a los basales (creatinina 1,7 mg/dl) y 50 
hematíes por campo en el sedimento de orina. 
De forma paralela, las lesiones cutáneas evolu-
cionaron con formación de costras hemorrágicas 

en las áreas de necrosis. Posteriormente fueron 
adquiriendo un tono más apagado hasta dejar, 
como lesión residual temporal, máculas de tono 
marronáceo por los depósitos de hemosiderina. 
El paciente recuperó la situación basal que pre-
sentaba previa al ingreso.

COMENTARIO1

Nuestro paciente presentó un episodio de vas-
culitis IgA, que se engloban dentro de las vascu-
litis de pequeño vaso. Las vasculitis de pequeño 
vaso se han relacionado con infecciones, toma 
de fármacos, enfermedades inflamatorias, neo-
plasias y otras enfermedades, aunque en la mi-
tad de los pacientes la causa suele ser idiopática. 
En el caso de la vasculitis IgA (también llamada 
púrpura de Henoch- Schönlein) se presenta fre-
cuentemente tras una infección de vías respi-
ratorias superiores aunque no se ha  demostra-
do la infección por el Streptococcus pyogenes 
como agente causal. Nuestro paciente presentó 
un episodio de bronquitis aguda previo al desa-
rrollo de lesiones cutáneas. La clínica clásica es 
el desarrollo de lesiones cutáneas de vasculitis 
asociadas a artritis, clínica gastrointestinal (do-
lor abdominal y sangrado) y nefritis, ésta última 
manifestada como hematuria y proteinuria. El 
desarrollo de fracaso renal agudo constituye un 
signo de mal pronóstico para la recuperación de 
la función renal. Respecto al tratamiento, es de 
señalar que el uso de corticosteroides sistémi-
cos no previene el desarrollo de afectación re-
nal, pero se recomienda su uso una vez ésta está 
instaurada.

BIBLIOGRAFÍA
1.	� Wetter DA, Dutz JP, Shinkai K, Fox LP. Cutaneous 

vasculitis. In: Bolognia JL, Schaffer JV and Ce-
rroni L. Dermatology, fourth edition. Elsevier Li-
mited, 2018: 409–439





Vasculitis y paniculitis

03 
Si la mancha es dorada, 
bienaventurada
Héctor Muñoz González
Alba López Valle
María Penalba Torres
Virginia Velasco Tamariz



516

03
Si la mancha es dorada, bienaventurada
Héctor Muñoz González, Alba López Valle, María Penalba-Torres 
y Virginia Velasco Tamariz

ANAMNESIS
Varón de 75 años con antecedente de linfoma no 
Hodgkin de tipo folicular, en remisión parcial y 
seguimiento por hematología tras finalizar trata-
miento con rituximab 4 meses antes, que acudía 
derivado a consultas de dermatología por lesio-
nes en cara interna de muslo derecho de aproxi-
madamente 6 meses de evolución.
El paciente refería importante preocupación 
en relación con las lesiones cutáneas y la po-
sible relación con su proceso hematológico, si 
bien éstas eran completamente asintomáticas 
y no se asociaban a ninguna otra sintomatolo-
gía sistémica. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
El paciente presentaba en cara interna de 
muslo derecho una lesión maculosa de colo-
ración marronácea y aspecto puntiforme de 
aproximadamente 10x5cm, sin descamación 
asociada. 
A la dermatoscopia se observaba la presencia de 
glóbulos de color rojizo-parduzco sobre un fondo 
de tonalidad amarillenta-anaranjada así como al-
gunas áreas de tonalidad grisácea.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una biopsia cutánea, observándose la 
presencia de un infiltrado linfocitario perivascu-
lar superficial con extravasación hemática y de-
pósito de gran cantidad de hemosiderina en la 
dermis superficial. 
Analíticamente no se observaron alteraciones re-
levantes en la bioquímica ni el hemograma.

DIAGNÓSTICO
Dermatosis purpúrica pigmentada tipo liquen 
aureus.

Figura 1.

Figura 2.
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TRATAMIENTO
Ante la preocupación del paciente se inició tra-
tamiento tópico con corticoides de potencia me-
dia, con escasa mejoría, suspendiéndose poste-
riormente e indicándose únicamente hidratación 
de la piel. 

EVOLUCIÓN
La lesión ha permanecido estable en cuanto a 
tamaño y características, no habiendo aparecido 
otras lesiones similares en otras localizaciones. 

COMENTARIO
La dermatosis purpúrica pigmentada se produce 
como consecuencia de la extravasación de he-
matíes a nivel de la dermis papilar, generalmente 
en relación con capilares dilatados, con el conse-
cuente depósito de hemosiderina secundario a la 
degradación de la hemoglobina, y en ausencia de 
inflamación o siendo esta mínima. Se trata de un 
proceso benigno de etiología no bien conocida, 
no habiéndose relacionado con alteraciones de la 
coagulación ni con otras enfermedades sistémicas. 
El liquen aureus es una variante poco frecuen-
te de dermatosis purpúrica pigmentada que se 
presenta normalmente como una lesión única 
en miembros inferiores, con una coloración que 
varía desde el dorado y cobrizo hasta rojizo o 
marronáceo1. Habitualmente presenta una evo-
lución crónica y persistente, frecuentemente 
asintomática, si bien en ocasiones puede asociar 
prurito local.

Entre las características que presenta el liquen 
aureus a la dermatoscopia se han descrito la pre-
sencia de una coloración de fondo difusa cobri-
zo-anaranjada con presencia de glóbulos rojizos 
en su seno, así como puntos grisáceos y líneas 
marronáceo-grisáceas más tenues interconecta-
das, si bien estos hallazgos no son constantes en 
todos los pacientes2,3. 
El diagnóstico diferencial debe incluir otros pro-
cesos purpúricos como las vasculitis, así como la 
púrpura secundaria a trombocitopenia o la pre-
sencia de coagulopatía, siendo importante su re-
conocimiento debido a la naturaleza benigna de 
esta entidad, no requiriendo por tanto un trata-
miento específico, aunque en presencia de sínto-
mas como prurito puede utilizarse corticoterapia 
tópica con resultados variables. 
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ANAMNESIS
Varón de 55 años, sin antecedentes médicos de 
interés, valorado en urgencias por lesiones cutá-
neas ligeramente dolorosas de 5 horas de evolu-
ción. Como antecedente destaca la toma de azi-
tromicina hace 24 horas por cuadro de 7 días de 
fiebre, tos sin expectoración, mialgias y malestar 
general. Además, presenta edema y artralgias en 
articulaciones interfalángicas proximales y dis-
tales de ambas manos desde hace unas horas, 
coincidiendo con la aparición de las lesiones cu-
táneas. No refiere disuria ni dolor abdominal.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física se aprecian máculas y 
pápulas eritematovioláceas palpables, que no 
blanquean a la digitopresión, distribuidas en co-
dos, parte distal de piernas y dorso de pies, y en 
glúteos en zonas de presión de ropa interior, con 
lesiones petequiales en líneas palmares, plantas 
y zona interdigital de pies (Figuras 1 y 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitó una analítica sanguínea completa en la 
que destacaba una elevación de PCR de 31 mgrs/dL, 
y ligera leucocitosis, con plaquetas y estudio de 
coagulación normales, El estudio de orina mostró 
hematuria y leucocituria, con urocultivo negativo. 
Se solicitaron múltiples serologías, sin resultados 
positivos, y en el resto de pruebas sanguíneas so-
licitadas, incluyendo estudio de autoinmunidad, 
destacaba el marcado aumento de IgA. 
Con nuestra sospecha clínica inicial se solicitó 
una biopsia cutánea, que mostró una vasculitis 
leucocitoclástica afectando a dermis superficial, 
con depósito de IgA y C3 en inmunofluorescen-
cia directa.

Figura 1. Máculas y pápulas violáceas, purpúricas, siguiendo 
la distribución de las zonas de presión de la ropa interior y en 
zona de apoyo del codo.

Figura 2. Máculas purpúricas lineales siguiendo las líneas de 
pliegues palmares e interdigitales.

DIAGNÓSTICO
El cuadro clínico, junto a las pruebas comple-
mentarias, permitieron llegar al diagnóstico de 
Púrpura de Schönlein-Henoch.
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TRATAMIENTO
Con la sospecha inicial de Púrpura de Schön-
lein-Henoch se inició tratamiento con corticoide 
sistémico

EVOLUCIÓN
Tras el inicio del tratamiento con corticoide sis-
témico el paciente presentó clara mejoría de las 
lesiones en dos semanas, sin complicaciones ni 
recidivas hasta el momento.

COMENTARIO
La púrpura de Schönlein-Henoch es una vasculi-
tis IgA, siendo la más frecuente en la infancia1. Se 
cree que, en pacientes predispuestos genética-
mente, tras el contacto con determinados facto-
res ambientales se produciría un acúmulo de IgA 
en los vasos de distintos tejidos secundario a la 
liberación de citoquinas proinflamatorias, dando 
lugar a la vasculitis2,3. Como factores desenca-
denantes se han descrito infecciones (estrepto-
cocos, virus respiratorios, mycoplasma…), vacu-
nas, fármacos e, incluso, picaduras de insectos1,2. 
Clínicamente se caracteriza por una púrpura 
palpable, artritis o artralgias, dolor cólico abdo-
minal o hemorragia gastrointestinal y afectación 
renal hasta en el 50% de los casos (hematuria, 

proteinuria, síndrome nefrótico o nefrítico)1,3. La 
púrpura palpable suele ser simétrica, afectando 
a extremidades inferiores, de predominio en su-
perficies extensoras y en glúteos, pudiendo afec-
tar a cara y extremidades superiores, siendo típi-
ca la presencia de lesiones en zonas de presión1,3. 
El  tratamiento consiste en reposo y eliminación 
de las posibles causas desencadenantes. En for-
mas severas resulta necesario el uso de corticoi-
des sistémicos, como prednisona a dosis de 0,5-
1 mg/kg/d, reduciendo progresivamente la dosis 
en un periodo de 4-6 semanas1,3,4.
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ANAMNESIS
Paciente mujer de 32 años sin antecedentes de 
interés, valorada por primera vez en el servicio 
de urgencias por lesión dolorosa en fosa poplítea 
derecha (Figura 1) tratada como picadura de in-
secto con corticoides tópicos y antihistamínicos 
orales con discreta mejoría clínica. Una semana 
después acude al mismo servicio por aparición 
de lesiones de características similares en fosa 
poplítea contralateral, así como en dorso y plan-
ta de pie derecho (Figura 2). En esta ocasión se 
decide iniciar tratamiento con corticoterapia oral 
y se toma biopsia cutánea. Un mes después, tras 
24 horas de suspender la corticoterapia oral se 
produce reaparición de las lesiones, sensación 
distérmica y dolor abdominal, motivo por el que 
se decide ingreso en servicio de dermatología 
para estudio y tratamiento.

Figura 1. Placa eritemato-violácea, edematosa y de morfología 
anular en fosa poplítea derecha.

EXPLORACIÓN FÍSICA 
Al ingreso presenta placas eritemato-violáceas de 
morfología anular que persisten más de 24 horas, 
edematosas, induradas, calientes y dolorosas a 
la palpación, localizadas preferentemente en am-
bos tobillos, costado derecho, brazo izquierdo y 
oreja derecha. No se observan ampollas. Nikolsky 
negativo. No presenta edema de úvula. No afec-
tación de mucosas. No se palpan adenopatías 
cervicales, supraclaviculares ni inguinales. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS 
El control analítico al ingreso mostró normalidad 
de hemograma, bioquímica y coagulación, así 
como sedimento de orina compatible con infec-
ción del tracto urinario. Metabolismo del hierro, 
ácido fólico y vitamina B9 sin alteraciones. Perfil 
tiroideo sin hallazgos patológicos. En el estudio 
de autoinmunidad se objetivó concentraciones 
de complemento normales y negatividad para 
ANAs, ANCAs, anticardiolipina, anticoagulante 
lúpico y FR. El estudio serológico fue negativo 
para VIH, Lúes, VHB, VHC, VEB, CMV, parvovirus, 
borrelia, rickettsiosis, leptospirosis y turalemia. 
Radiografía de tórax sin alteraciones pleuro-pa-
renquimatosas. En el estudio anatomopatológi-
co se observa un infiltrado inflamatorio dérmico 
superficial y profundo, intersticial y perivascular, 
con predominio de neutrófilos y eosinófilos dis-
persos entre las fibras de colágeno. El compo-
nente perivascular también presenta linfocitos y 
se observan células inflamatorias en las paredes 
de los capilares con edema endotelial.

DIAGNÓSTICO 
La correlación clínica con los resultados de los 
estudios anatomopatológicos nos llevó al diag-
nóstico de urticaria vasculitis.
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TRATAMIENTO 
Durante su estancia en la planta de dermatología 
se instauró tratamiento con prednisona 0,5 mg/kg/
día en pauta descendente y corticoides tópicos.

EVOLUCIÓN 
Evolución favorable tras ser tratada con corticoides 
tópicos y sistémicos, motivo por el cual es dada 
de alta con pauta descendente de prednisona. Ac-

tualmente muestra mejoría clínica significativa tras 
3 meses sin corticoides sistémicos y ha presenta-
do solo brotes ocasionales aislados en antebrazos 
y cuello. Durante el ingreso, la paciente presenta 
cuadro de artralgias en ambas manos, región cer-
vical y lumbar, sin alteraciones radiológicamente 
significativas en los niveles osteoarticulares explo-
rados, y con buena evolución cínica en controles 
sucesivos tras mejoría de lesiones cutáneas.

a

b c

Figura 2. Placas eritemato-violáceas, edematosas y de morfología anular en fosa poplítea izquierda (a), dorso (b) y planta de pie 
derecho (c). En fosa poplítea derecha se aprecia placa con hiperpigmentación postinflamatoria residual (a).
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COMENTARIO
La incidencia poblacional de urticaria-vasculitis 
(UV) es de 5 casos por millón y año. Se consi-
dera que la UV representa una reacción de hi-
persensibilidad tipo III donde la activación del 
complemento desencadena la liberación por el 
mastocito de mediadores inflamatorios. Entre 
el 70-80% de los casos de urticaria vasculitis 
presentan cifras de complemento dentro de los 
valores de normalidad y siguen un curso benig-
no con una duración media de 3 años. En la ma-
yoría de casos suele ser idiopática, pero pue-
de asociarse a enfermedades autoinmunitarias 
del tejido conectivo, la enfermedad del suero, 
crioglobulinemia, infecciones, medicamentos y 
neoplasias malignas hematológicas. Las lesio-
nes de la urticaria vasculitis consisten en ha-
bones eritematosos e indurados, que persisten 
más de 24 horas, y se asocian a quemazón y do-
lor, resolviéndose con hiperpigmentación post-
inflamatoria. Las artralgias son la manifestación 

sistémica más común en los pacientes con UV 
y se presentan hasta en el 50% de los casos1. La 
biopsia de las lesiones es el gold-standard para 
llegar al diagnóstico, aunque no hay un con-
senso claro sobre los criterios histopatológicos 
para definir UV. Los antihistamínicos pueden 
suponer una mejoría clínica, pero no alteran el 
curso de la enfermedad. Los corticoides orales 
son eficaces a corto plazo. Se ha publicado el 
beneficio de la indometacina, la dapsona, la 
colchicina, la hidroxicloroquina y el micofeno-
lato de mofetilo2.

BIBLIOGRAFÍA
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Laura Vergara de la Campa, Loreto Luna Bastante, Laura Alonso Naranjo 
y Ana Isabel Sánchez Moya

ANAMNESIS
Paciente varón de 38 años remitido por cuadro de 
eritema y tumefacción de tercio inferior de am-
bos miembros inferiores (Figura 1a) coincidente 
con picos febriles termometrados de hasta 39ºC, 
desde hace 10 días. Inicialmente tratado con anti-
bioterapia oral (amoxicilina, clindamicina y cipro-
floxacino) sin mejoría, por lo que es remitido. Ade-
más, el paciente refiere la aparición de una lesión 
en cicatriz antigua de codo izquierdo desde hace 
5 meses (Figura 1b). No presentaba clínica digesti-
va, aftas, parestesias, o disuria. Sí fatiga ocasional 
ante esfuerzos y poliartralgias generalizadas.

EXPLORACIÓN FÍSICA 
Paciente hemodinámicamente estable, conscien-
te y orientado. En la exploración física destaca la 

aparición de nódulos subcutáneos, eritematosos, 
de 1 a 5 cm, con aumento de temperatura local, 
dolorosos al tacto, en la cara anterior de ambas 
las piernas. En la exploración general se objetiva 
nódulo de consistencia aumentada, bien definido, 
eritematovioláceo, no adherido a plano profun-
do, con descamación fina superficial sobre placa 
cicatricial antigua de codo izquierdo. Reinterro-
gando al paciente la cicatriz fue secundaria a un 
accidente de trafico hace más de 10 años y en los 
últimos 5 meses comenzó con los cambios des-
critos.  Resto de la exploración física sin hallazgos.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
En consulta se realizó biopsia de lesión cicatri-
cial de codo y de lesiones inflamatorias de región 
pretibial. Además, se solicitó protocolo analítico 

a b

Figura 1. a) En cara anterior de ambas piernas se objetivaban nódulos subcutáneos, eritmatosos, con aumento de temperatura 
local y dolorosos al tacto. b) Sobre placa cicatricial de aspecto atrófico en codo izquierdo se objetiva nódulo de consistencia au-
mentada, bien definido, eritematovioláceo en su polo superior.
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de paniculitis, radiografía de tórax y Mantoux.
•	 �Analítica realizada en Urgencias: aumento de 

reactantes de fase aguda y leve leucocitosis 
neutrofílica. 

•	 �Radiografía de tórax (posteroanterior y lateral): 
destacan adenopatías mediastínicas en dife-
rentes cadenas ganglionares, paratraqueales 
bilaterales de predominio derecho, hiliares bi-
laterales, en ventana aortopulmonar y subcari-
nales. Resto sin hallazgos de interés (Figura 2a).

•	 �Biopsia de piel (pretibial izquierda): hiperque-
ratosis, acantosis irregular, ligero infiltrado 
inflamatorio crónico perivascular, con engro-
samiento de septos y tractos lobulillares del pa-
nículo adiposo con presencia de ocasional in-
filtrado inflamatorio crónico y algún neutrófilo. 
Compatible con paniculitis evolucionada.

•	 �Biopsia de piel (codo izquierdo): presencia de 
granulomas epitelioides no necrotizantes en 
todo el espesor de la dermis, con frecuentes 
células gigantes multinucleadas e infiltrado in-
flamatorio crónico de tipo linfoplasmocitario 
que se dispone de forma periférica. Compati-
bles con Granulomas Sarcoideos (Figura 2b).

DIAGNÓSTICO 
Síndrome de Löfgren. 

TRATAMIENTO 
Se recomendó el cese de antibioterapia y se pau-
tó tratamiento con deflazacort 30 mg en pauta 
descendente a modo de cuartos cada 5 días y 
omeprazol 20 mg 1 comprimido al día mientras 
estuviese en tratamiento con corticoterapia oral.

EVOLUCIÓN
Con los resultados obtenidos, todos compati-
bles con Sarcoidosis cutánea y Síndrome de 
Löfgren, se valoró nuevamente el paciente. Las 
lesiones de miembros inferiores habían remitido 
dejando una hiperpigmentación residual y la le-
sión nodular sobre cicatriz había disminuido de 
tamaño. A su vez, habían remitido la fiebre y las 
artralgias. Exploramos nuevamente al paciente, 
que no presentaba nueva sintomatología o alte-
raciones en la exploración física añadidas. Entre-
gamos cita de revisión en consulta, se solicitó 
a petición del servicio de radiología una tomo-
grafía axial computarizada de región torácica, 

a b

Figura 1. a) En la radiografía de tórax destacan adenopatías mediastínicas e hiliares bilaterales. b) En la biopsia del nódulo sobre 
cicatriz destaca la presencia de granulomas epitelioides no necrotizantes.
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y con el fin de descartar afectación sistémica 
asociada, se derivó a los servicios de oftalmolo-
gía, neumología, aparato digestivo, cardiología y 
medicina interna. 

COMENTARIO1-10

La sarcoidosis es un trastorno multisistémico 
donde las manifestaciones cutáneas se produ-
cen hasta en un 38% de los pacientes y suele 
ser el primer síntoma de la enfermedad. Nuestro 
paciente cumplía todos los criterios requeridos 
para el diagnóstico de síndrome de Löfgren ca-
racterizado por la presencia de la triada de erite-
ma nodoso, adenomegalias hiliares bilaterales, y 
artritis o artralgias que característicamente com-
prometen los tobillos. En la exploración física 
se objetivó además una lesión sugestiva de sar-
coidosis cicatricial; confluyendo en un paciente 
tanto lesiones inespecíficas como específicas 
respectivamente de sarcoidosis cutánea, algo 
relativamente infrecuente. Histológicamente pu-
dimos confirmar el eritema nodoso dada la pre-
sencia de paniculitis en la biopsia de miembros 
inferiores y de sarcoidosis cicatricial gracias a la 
objetivación de los característicos granulomas 
epitelioides no caseificantes. La radiografía de 
tórax mostró la presencia de adenopatías me-
diastínicas, paratraqueales e hiliares bilaterales, 
avalando el diagnóstico clínico. Destacar la im-
portancia de una exploración física completa, 
puesto que ello nos puede proporcionar el dato 
clínico clave para el diagnóstico de una patolo-
gía. Por último, recordar que la sarcoidosis sis-
témica debe ser excluida en todos los pacientes 
con sarcoidosis cutánea, dado que es lo que 
condiciona el curso, tratamiento y el pronóstico 
de la enfermedad.
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Síndrome nodular en brazos y piernas en paciente 
pediátrico
Marcos Oro Ayude, Carmen Couselo Rodríguez, Álvaro Iglesias Puzas 
y Laura Mesa Álvarez

ANAMNESIS
Mujer de 6 años de edad que acude derivada por 
su pediatra para valoración de lesiones cutáneas 
en extremidades superiores e inferiores de apari-
ción progresiva.
Como antecedentes personales la paciente no 
presenta alergias medicamentosas conocidas y 
no toma tratamientos de manera habitual, estan-
do vacunada correctamente. Destaca el antece-
dente de episodios recurrentes cada 1-2 meses 
de fiebre que dura unos 4-5 días, adenopatías 
cervicales y faringitis, catalogados en el contexto 
de Síndrome de fiebre periódica, estomatitis af-
tosa, faringitis y adenopatías (síndrome PFAPA).
Respecto a la clínica actual, la madre de la pa-
ciente refería un cuadro de dos semanas de evo-
lución con clínica pseudogripal, odinofagia, otal-
gia izquierda e inyección conjuntival bilateral con 
secreción purulenta matutina. No se había obje-
tivado fiebre y presentaba buen estado general. 

En cuanto a las manifestaciones cutáneas, mos-
traba lesiones dolorosas de 5 días de evolución 
que se habían iniciado de manera progresiva en 
ambos miembros inferiores, extendiéndose pos-
teriormente a codos y antebrazos. No había pre-
sentado episodios previos similares.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Respecto a la exploración física la paciente esta-
ba afebril y con buen estado general. Presentaba 
a nivel ocular una leve hiperemia conjuntival en 
ambos ojos con una mínima secreción purulenta 
sin otras alteraciones. A nivel cutáneo presenta-
ba en ambos antebrazos, muslos y piernas, lesio-
nes de entre 1-2 cm nodulares a la palpación, con 
la piel suprayacente eritematosa, y dolorosas al 
tacto (Figuras 1 a y b). No presentaba lesiones en 
el resto del tegumento y el resto de la explora-
ción física por aparatos era normal, salvo una li-
gera hiperemia faríngea sin exudación.

Figura 1. a y b) La paciente a nivel cutáneo presentaba en ambos antebrazos, muslos y piernas, lesiones de entre 1-2 cm nodulares 
a la palpación, con la piel suprayacente eritematosa, y dolorosas al tacto.

a b
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
•	 �Hemograma: leucocitos 12700/mm3 (N:70%, 

L:25%), hemoglobina: 12,6g/dl, hematocrito: 
36,5%, plaquetas 360000/mm3. 

•	 �Bioquímica: función hepática, función renal e io-
nes en rango normal. Proteína C reactiva 5,5 mg/
dl, procalcitonina < 0,12 ng/ml. 

•	 �Coagulación: tiempo de protrombina 15,9 seg, 
INR 1,4, fibrinógeno 470 mg/dL.

•	 �Estreptotest: negativo. Cultivo exudado farín-
geo: Streptococcus pyogenes. ASLO: 480 U/mL.

•	 �Coprocultivo: negativo. Parásitos en heces: ne-
gativo.

•	 �Serologías VHA, VHB, VHC, VIH negativas.
•	 �Serologías Brucella, Mycoplasma pneumoniae, 

Borrelia burgdorferi, Bartonella henselae, CMV, 
VEB, parvovirus B19 negativas.

•	 �Serología Chlamydia pneumoniae positiva.
•	 �PPD: negativo.
•	 �Rx tórax: Opacidad suprahiliar izquierda que po-

dría representar moco y/o infección, e imagen li-
neal adyacente compatible con atelectasia lami-
nar. No otros hallazgos significativos a reseñar.

•	 �Biopsia cutánea: Infiltrado inflamatorio compuesto 
por linfocitos y algún histiocito aislado localizado 
en tejido celular subcutáneo predominantemente 
a nivel septal, en un contexto morfológicamente 
consistente con eritema nodoso agudo.

DIAGNÓSTICO
Con los resultados de todas las pruebas se esta-
bleció el diagnóstico de eritema nodoso agudo 
secundario a infección pulmonar por Chlamydia 
pneumoniae o a faringitis estreptocócica. Ade-
más, la paciente presentaba una conjuntivitis 
bacteriana en ambos ojos.

TRATAMIENTO
En cuanto al tratamiento, para cubrir las infeccio-
nes por Chlamydia pneumoniae y por Streptococ-
cus pyogenes se pautó azitromicina durante 5 días 
en solución oral ajustada por el peso de la pacien-
te. Para la clínica cutánea se pautó tratamiento 
sintomático con antiinflamatorios no esteroideos 
por vía oral hasta la resolución del cuadro.

EVOLUCIÓN
Con el tratamiento antibiótico la clínica respira-
toria cedió en pocos días y la clínica cutánea pre-
sentó una mejoría progresiva con resolución de 
las lesiones en pocas semanas. 
Un mes después se repitió la serología de Chlamy-
dia pneumoniae persistiendo una IgM positiva, 
pero con una IgG positiva en niveles similares al 
estudio anterior (no objetivándose un esperado 
aumento), planteando la posibilidad de este re-
sultado como una positividad inespecífica.

COMENTARIO
El eritema nodoso es la forma de paniculitis más 
frecuente, considerada una reacción de hiper-
sensibilidad retardada a diversos estímulos anti-
génicos. En la mayoría de los casos las lesiones 
nodulares aparecen a nivel pretibial y, con menor 
frecuencia, en otras localizaciones como muslos 
o antebrazos. En la histología se observa una pa-
niculitis de predominio septal.
La importancia de esta entidad radica en su aso-
ciación a múltiples enfermedades sistémicas o 
factores desencadenantes, aunque en más de 
un tercio de los casos no se evidencia ninguna 
vinculación. En caso de objetivarla, es frecuente 
su asociación a fármacos, enfermedades sistémi-
cas (sarcoidosis o enfermedad inflamatoria intes-
tinal), dermatosis neutrofílicas o infecciones. En 
este caso, las más frecuentes son las de vías res-
piratorias altas (principalmente estreptocócicas, 
aunque también por agentes como Chlamydia o 
Mycoplasma pneumoniae) o infecciones del trac-
to gastrointestinal.
La relevancia del caso radica en la distribución 
atípica de los nódulos, ya que su localización en 
antebrazos y muslos de forma tan llamativa es 
rara, y su aparición a una edad infrecuente como 
la pediátrica. Tras una anamnesis y exploración 
detallada y un cribado de las posibles causas 
desencadenantes, concluimos como probable 
la asociación del eritema nodoso con una infec-
ción respiratoria por Streptococcus pyogenes 
o una infección pulmonar por Chlamydia pneu-
moniae.
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ANAMNESIS
Mujer de 31 años, sin alergias medicamentosas, 
ni antecedentes patológicos. No medicación ha-
bitual. Acude a urgencias por un cuadro de seis 
días de evolución de lesiones eritematosas ge-
neralizadas muy pruriginosas, no evanescentes 
junto con otras purpúricas que se resolvían con 
hiperpigmentación residual. Sin desencadenan-
te aparente. No asociaba fiebre, artralgias ni otra 
sintomatología. 

Figura 1.  Placas eritemato-violáceas, algunas de aspecto ha-
bonoso, con coloración oscura central que afectan extremi-
dades.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Hemodinámicamente estable y afebril. Múltiples 
placas eritematovioláceas, algunas de aspecto 
habonoso, aunque con coloración oscura cen-
tral que afectaban tronco y extremidades. Otras 
lesiones de aspecto purpúrico que no blanquean 
a la digitopresión. Se observa hiperpigmenta-
ción residual de otras lesiones (Figura 1). Las le-
siones activas presentaban una duración mayor 
a 24 horas.

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Analítica con PCR 5 mg/dL, velocidad de sedi-
mentación normal, hemograma y bioquímica 
normal, complemento normal, anticuerpos anti-
nucleares negativos, así como serología de virus 
hepatotropos y VIH negativos. 
Biopsia cutánea con epidermis preservada, en 
dermis superficial y media destaca presencia de 
estructuras vasculares con necrosis fibrinoide 
evolucionada, endotelios activados y presencia 
de leucocitos polimorfonucleares, con signos de 
polvo nuclear. Mínimos cambios de púrpura (Fi-
gura 2). El patrón histológico fue compatible con 
vasculitis leucocitoclástica. 
En la inmunofluorescencia directa (IFD) se ob-
serva la presencia de depósitos de fibrinógeno 
en la pared de los pequeños vasos de la dermis 
superficial y media, siendo compatibles con el 
diagnóstico clínico de vasculitis. 

DIAGNÓSTICO 
Urticaria vasculitis. 

TRATAMIENTO 
En urgencias se instauró tratamiento sistémico 
con prednisona a dosis de 0,5 mg/kg/día duran-
te una semana, cetirizina 10mg cada 12 horas y 
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betametasona tópica. En los controles posteriores 
se realizó una pauta descendente de prednisona.

EVOLUCIÓN
La paciente presentó una evolución correcta, con 
mejoría de las lesiones y con estudios complemen-
tarios normales, sin nuevos brotes posteriores.  

COMENTARIO
La urticaria vasculitis (UV) se considera una en-
tidad clínico-patológica que consta de dos ele-
mentos: manifestaciones clínicas de urticaria y 
evidencia histopatológica de vasculitis leuco-
citoclástica cutánea (LCV) de vasos pequeños, 
que afecta en gran medida a las vénulas post-ca-
pilares1. La UV puede ser de origen idiopático o 
asociado a enfermedades del tejido conectivo. 
Es más prevalente en el sexo femenino. La edad 
de presentación habitualmente es entre los 40 o 
50 años. Se cree que la UV está mediada por un 
mecanismo de hipersensibilidad tipo 3, en el que 
se forman complejos inmunes por la generación 
de autoanticuerpos inmunoglobulina G (IgG) o 
de forma exógena en respuesta a fármacos o de-
terminadas infecciones virales2.
Clínicamente se caracteriza por placas urticaria-
les, en ocasiones dolorosas o urentes, que duran 

más de 24 horas, dejando una hiperpigmenta-
ción o púrpura residual. 
Ante la sospecha de UV, se debe obtener una 
biopsia de piel de una o más lesiones tempra-
nas para establecer la presencia de vasculitis 
leucocitoclástica. Por definición, el diagnóstico 
de UV requiere la presencia de manifestaciones 
clínicas características y evidencia patológica 
de LCV. Además de la evaluación histológica, se 
debe realizar inmunofluorescencia directa.3 En la 
inmunofluorescencia directa se pueden objetivar 
depósitos lineales o granulares de inmunoglo-
bulinas, complemento o fibrina en la zona de la 
membrana basal o en el endotelio vascular. 
Los resultados anormales de laboratorio más aso-
ciados con UV incluyen elevación de la velocidad 
de sedimentación, hipocomplementemia (gene-
ralmente disminuye C1q, C3 y C4), complejos in-
munes circulantes mediante la prueba de anticuer-
pos anti-C1q, anticuerpos antinucleares positivos.4 
Los antihistamínicos son el primer escalón far-
macológico para los pacientes con UV y clínica 
cutánea aislada. Sin embargo, los antihistamíni-
cos no modifican el curso de la enfermedad, y 
no se ha demostrado que uno sea superior a otro 
para esta condición. Por esta razón, es necesario 
la utilización de otros fármacos como corticoides 

Figura 2. Estructuras vasculares 
con necrosis fibrinoide evoluciona-
da, endotelios activados y presen-
cia de leucocitos polimorfonuclea-
res, con signos de polvo nuclear 
(H-Ex20).
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orales, indometacina, colchicina, dapsona o hi-
droxicloroquina, siendo los corticoesteroides los 
que consiguen una mejoría de la sintomatología 
en un mayor número de pacientes.5 
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09
Placa eritematosa pretibial a estudio
Daniel Falkenhain, Jon Fulgencio Barbarin, Mario Puerta Peña, Alba López Valle 
y Silvia Gallego

ANAMNESIS
Varón de 43 años con antecedentes personales 
de interés de hipertensión arterial esencial, hipe-
ruricemia sin episodios documentados de gota  y 
dos episodios previos de neumonía adquirida en 
la comunidad (último hace 4 años).
Acudió a consulta dermatológica refiriendo un 
cuadro clínico consistente en tumefacción, leve 
aumento de volumen, tonalidad eritematosa y 
dolor a nivel de cara anterior de pierna izquierda 
de un mes de evolución. Previamente fue evalua-
do por el servicio de urgencias médicas tras 10 
días sin mejoría, donde se inició tratamiento con 
amoxicilina/clavulánico 875/125 mg cada 8 horas 
durante 10 días por sospecha de celulitis infec-
ciosa. Fue reevaluado nuevamente a los 15 días 
por falta de mejoría, realizándose ecografía-Do-
ppler que descartó trombosis venosa profunda; 
se inició nuevo ciclo antibiótico con clindamicina 
300 mg cada 6 horas durante 7 días con sospe-
cha de celulitis infecciosa resistente. 
Finalmente, tras transcurrir un mes desde el ini-
cio del cuadro y sin mejoría a pesar de dos ciclos 
antibióticos, el paciente acudió solicitando valo-
ración dermatológica. En ningún momento había 
presentado fiebre termometrada franca, excep-
tuando sensación distérmica leve con el inicio 
del cuadro. Negaba otros síntomas en la anam-
nesis por aparatos, así como episodios previos 
de características similares. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
El paciente presentaba a la evaluación inicial una 
placa eritematosa en cara anterior de pierna iz-
quierda (Figura 1), levemente lateralizada hacia 
región interna, ligeramente caliente y dolorosa al 
tacto, infiltrada y palpable, de bordes imprecisos 
y sin asociar otras lesiones cutáneas superpues-

Figura 1. Placa eritematosa infiltrada en región pretibial de 
pierna izquierda.

tas. Concomitantemente se apreciaban signos 
de insuficiencia venosa crónica en ambos miem-
bros inferiores, con edemas bimaleolares sin fó-
vea asociados.
No se objetivaban otras lesiones cutáneas ni mu-
cosas, así como tampoco adenopatías locorregio-
nales ni otros datos de relevancia a la exploración.
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Se realizaron las siguientes pruebas complemen-
tarias:
•	 �Analítica de sangre: destacaba únicamente mí-

nima elevación de PCR (0,96 mg/dl [0,10-0,50]). 
Perfil hepático e iones en rango, función renal 
conservada. Hemograma sin alteraciones (he-
moglobina 15,1 g/dl, leucocitos 6,8 x1000/μl). El 
estudio de autoinmunidad presentaba autoan-
ticuerpos no órgano-específicos en rango de 
normalidad (ANA, Anti-DNA, ANCA negativos), 
Complemento en rango y factor reumatoide 9 
IU/ml [< 14].

•	 �Sistemático y sedimento de orina: Sistemático 
anodino (no glucosa, proteínas, hematíes, nitri-
tos ni leucocitos). Sedimento sin alteraciones.

•	 �Biopsia punch 4 mm: a nivel de tejido celular 
subcutáneo se apreció sustitución del lóbulo 
adiposo por un infiltrado linfo-histiocitario, con 
necrosis grasa y engrosamiento septal. Panicu-
litis lobulillar compatible eritema indurado de 
Bazin.

•	 �Radiografía de tórax: estructuras pleuroparen-
quimatosas sin alteraciones significativas.

•	 �Serologías de VIH, VHC, VHB, sífilis: negativas.
•	 �Urocultivo: estéril.
•	 �Mantoux: 9 mm a las 72 h.

DIAGNÓSTICO 
Cuadro compatible con Eritema Indurado de 
Bazin según clínica y anatomía patológica, con-
firmándose posteriormente la presencia de in-
fección tuberculosa latente por prueba de tuber-
culina positiva.

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Se realizó tratamiento con analgesia convencio-
nal (Ibuprofeno, paracetamol), medias de com-
presión, reposo relativo con piernas elevadas y 
corticoterapia tópica con metilprednisolona ace-
ponato 1mg/g. Tras 4 semanas el paciente me-
joró sustancialmente, pudiendo retirarse el trata-
miento tópico corticoideo.
En cuanto su infección tuberculosa latente se ini-
ció tratamiento antituberculoso con Isoniazida 9 
meses, con mejoría paralela de la sintomatología 
cutánea. 

COMENTARIO
Se trata por tanto de un paciente con una lesión 
en cara anterior de pierna que se diagnosticó 
por anatomía patológica de eritema indurado de 
Bazin. El eritema indurado es una entidad corres-
pondiente con una paniculitis lobulillar que se re-
laciona en la mayoría de los casos con infección 
tuberculosa activa o latente (eritema indurado de 
Bazin), presentándose habitualmente como nó-
dulos y/o placas infiltradas a nivel de cara poste-
rior de miembros inferiores, con tendencia a la ul-
ceración y cicatrización. En el caso aquí expuesto 
llama la atención la ausencia de dichas caracte-
rísticas típicas (el paciente no presenta lesiones 
ulceradas, la localización es anterior y no hay pre-
sencia de lesiones nodulares) habiéndose llega-
do al  diagnóstico desde el estudio de una placa 
eritematosa pretibial. El tratamiento se basa por 
un lado erradicar la infección tuberculosa laten-
te (tras haber descartado infección activa) y por 
otro lado en el tratamiento de los síntomas con 
AINE, glucocorticoides y/o yoduro potásico.
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Lesiones cutáneas en paciente con patología 
respiratoria y eosinofilia
Vania Lukoviek Araya, María Arteaga Henríquez, José Ramírez Conchas 
y Marta García Bustinduy

ANAMNESIS
Varón de 46 años con antecedentes de hipe-
rreactividad bronquial y sinusitis crónica en 
seguimiento por neumología, mononeuropatía 
en seguimiento por neurología, e intervenido 
quirúrgicamente de tabique nasal, cornetes y 
pólipos nasales; que consulta por fiebre, artro-
mialgias y lesiones cutáneas de un mes de evo-
lución. 

Figura 1. Lesiones iniciales en dorso de manos y antebrazos.

Figura 2. Anatomía patológica: infiltrado inflamatorio perivas-
cular e intersticial constituidos por neutrófilos y eosinófilos 
con fenómenos de cariorrexis en dermis. Endotelios tumefac-
tos. Degeneración de colágeno y eritrocitos extravasados.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Lesiones violáceas anulares, de 1 a 2cm aproxi-
madamente, no vitroborrables, de bordes irregu-
lares, bien definidos, con zona central en reso-
lución, algunas confluentes, en dorso de ambas 
manos y antebrazos (Figura 1). 

PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
•	 �Analítica: leucocitosis con eosinofilia y eleva-

ción de los parámetros inflamatorios con ANA 
y ANCA negativos.

•	 �Angio-TAC: opacidades parcheadas en vidrio 
deslustrado en pulmón derecho. 

•	 �Biopsia cutánea: infiltrado inflamatorio super-
ficial e intersticial constituido por neutrófilos 
y eosinófilos con fenómenos de cariorrexis, 
endotelios tumefactos, degeneración de co-
lágeno y algunos eritrocitos extravasados. (Fi-
gura 2). 
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DIAGNÓSTICO 
Granulomatosis eosinofílica con poliangeítis o 
síndrome de Churg Strauss.

TRATAMIENTO 
Corticoides sistémicos y ciclofosfamida.

EVOLUCIÓN
El paciente evoluciona favorablemente, con mejo-
ría del cuadro sistémico y resolución de las lesio-
nes cutáneas.

COMENTARIO
La granulomatosis eosinofílica con poliangeí-
tis (EGPA) o síndrome de Churg Strauss es una 
vasculitis de vasos de pequeño y mediano cali-
bre que afecta a la piel y al tracto respiratorio, y 
se caracteriza por asociar asma y eosinofilia. La 
prevalencia de la EGPA es de 10-13 casos/millón 
y es más frecuente en pacientes entre 30 y 50 
años. El diagnóstico es clínico y se basa en cri-
terios clínicos y analíticos. La afectación cutánea 
es frecuente, pero poco característica, por lo 
que es fundamental una minuciosa historia clíni-
ca para su sospecha diagnóstica. El pronóstico 
de la EGPA es variable y depende del compromi-
so renal, gastrointestinal, cardíaco y del SNC. El 
tratamiento consiste en corticoides sistémicos o 
agentes citotóxicos como la ciclofosfamida. Las 
manifestaciones cutáneas de la EGPA incluyen 
púrpura palpable, petequias, equimosis y ampo-

llas hemorrágicas o bien nódulos subcutáneos, 
urticaria y livedo reticularis. El reconocimiento de 
estos patrones, junto con una minuciosa anam-
nesis son esenciales para la sospecha de esta 
patología, siendo la piel uno de los sitios más ac-
cesibles para biopsiar, permitiendo el diagnósti-
co precoz y el tratamiento oportuno con el fin de 
disminuir la morbimortalidad de estos pacientes.
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Nódulos dolorosos sobre las articulaciones 
interfalángicas de las manos en paciente VIH positivo
Jorge Magdaleno Tapial, Cristian Valenzuela Oñate, Pablo Hernández Bel, Víctor 
Alegre de Miquel y Amparo Pérez Ferriols

ANAMNESIS
Varón de 49 años derivado a nuestro servicio des-
de la Unidad de Enfermedades Infecciosas por 
lesiones cutáneas dolorosas de 3 meses de evo-
lución. El paciente era ex-adicto a drogas por vía 
parenteral y tenía un virus hepatitis B y hepatitis 
C positivos con una fibrosis hepática evidenciada 
por pruebas de imagen y actualmente sin trata-
miento. Además, presentaba el virus de la inmu-
nodeficiencia humana (VIH) en tratamiento anti-
rretroviral, con carga viral indetectable pero un 
recuento de linfocitos CD4+ de 38/mm2. Además, 
se mantenía en tratamiento de deshabituación 
con metadona y con fármacos antipsicóticos.
La anamnesis de aparatos y sistemas no eviden-
ciaba sintomatología sistémica. El paciente nega-
ba fiebre, sudoración nocturna, pérdida de peso, 
tos, expectoración o debilidad muscular.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física se apreciaban lesiones no-
dulares eritemato-violáceas sobre el dorso de las 
articulaciones interfalángicas proximales y dista-
les de ambas manos, dolorosas a la presión (figu-
ra 1). En las palmas de las manos se observaban 
lesiones hiperqueratósicas con descamación di-
fusa redondeadas. No había afectación palmar. A 
la palpación abdominal se evidenciaba una he-
patomegalia de 3 traveses de dedo. No existían 
lesiones genitales, ungueales ni mucosas. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitó una analítica con hemograma, bio-
química y coagulación que reveló una anemia y 
una leucopenia con respecto a la analítica previa, 
además de su alteración en el perifl heapático, 
trombopenia y coagulopatía ya conocida. Las 
pruebas de autoinmunidad así como la serolo-
gía luética eran normales. Se realizó una biopsia 

punch de una de las lesiones de la mano donde 
se observaba un discreto infiltrado inflamatorio y 
una gran cantidad de microorganismos en el in-
terior de los macrófagos así como entre las fibras 
de colágeno ocupando toda la dermis papilar y 
reticular. Llamaba especialmente la atención la 
intensa infiltración de las glándulas ecrinas y de 
las fibras nerviosas por parte de estos microor-
ganismos (figura 2). Dados estos hallazgos, se 
procedió a realizar una biopsia de médula ósea 
donde también se evidenciaron estos microorga-
nismos. La PCR del tejido de biopsia y la PCR en 
sangre fue positiva para Leishmania donovani.

DIAGNÓSTICO
Leishmaniasis cutánea diseminada-visceral atípi-
ca simulando pápulas de Gottron en un paciente 
VIH positivo.

Figura 1. 
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TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
El paciente recibió tratamiento con Anfotericina 
B liposomal intravenosa, con resolución de las le-
siones cutáneas a las 3 semanas de tratamiento.

COMENTARIO
Las lesiones cutáneas pueden ser, en ocasiones, 
el primer signo de una leishmaniasis visceral. 
Ante las manifestaciones cutáneas de nuestro 
paciente nos planteamos distintos diagnósti-
cos diferenciales, como una sífilis secundaria 
nodular, una dermatomiositis amiopática con 
pápulas de Gottron, un eritema elevatum diu-
tinum asociado al VHC y granulomas anulares. 
Hemos encontrado en la literatura únicamente 

3 pacientes con VIH-SIDA con leishmaniasis cu-
tánea diseminada que se presentó simulando 
una erupción a tipo dermatomiositis, publica-
dos por el Daudén et al. en 1996. Dos de estos 
pacientes presentaron una leishmaniasis visce-
ral asociada1.
Las características histopatológicas de estas le-
siones diferían del típico infiltrado inflamatorio 
granulomatoso propio de las leishmaniasis cutá-
neas en pacientes inmunocompetentes. En estos 
casos, así como en el nuestro, el infiltrado infla-
matorio era escaso pero la presencia de amas-
tigotes tanto dentro de los macrófagos como 
fuera de ellos era abundante, con infiltración de 
glándulas ecrinas y de queratinocitos epidérmi-
cos1. La infiltración neural por amastigotes sin re-
acción inflamatoria asociada ha sido raramente 
reportada, con una prevalencia del 0,7% según la 
cohorte más grande2.

BIBLIOGRAFÍA
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Figura 2. 
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ANAMNESIS
Mujer de 55 años con antecedentes personales 
de síndrome ansioso-depresivo, fue admitida 
en el hospital tras ser hallada inconsciente por 
ingesta masiva de su medicación habitual (an-
siolíticos y antidepresivos) de forma intencio-
nal. Requirió estimulación física, sueroterapia y 
carbón activado para recuperar Glasgow 15/15. 
Unas horas más tarde, encontrándose en Obser-
vación desarrolló espontáneamente lesiones en 
ambos pies. La paciente refería haber perdido 
la consciencia con las piernas entrecruzadas, 
quedando apoyado el pie izquierdo sobre el de-
recho, tal y como reprodujo en nuestra consulta 
(Figura 1).

01
Ampollas tensas de aparición súbita tras bajo nivel 
de consciencia
Alba Crespo Cruz, Fernando García Souto, Ángela Navarro Gilabert 
e Isabel María Coronel Pérez

Figura 1.  Reproducción de postura mantenida durante el bajo 
nivel de consciencia.

EXPLORACIÓN FÍSICA
La paciente presentaba placas eritematosas de 
varios centímetros, que evolucionaron rápida-
mente a ampollas tensas de contenido claro limi-
tadas al dorso de pie derecho (Figura 2a), talón 
derecho y maléolo peroneo izquierdo (Figura 2b).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
No se requirieron pruebas adicionales.

DIAGNÓSTICO
Ampollas del coma tras ingesta medicamentosa.

TRATAMIENTO
Con una aguja estéril se pincharon y vaciaron las 
ampollas para disminuir el malestar de la pacien-
te, pautándose ácido fusídico tópico hasta su cu-
ración. 

EVOLUCIÓN
Las lesiones se resolvieron a las dos semanas sin 
dejar cicatriz y no han recidivado. 

COMENTARIO1,2

Las ampollas del coma son aquellas que surgen en 
zonas de máxima presión o fricción en pacientes

Figura 2.  a) Ampolla tensa de contenido claro sobre base eritematosa en dorso de pie derecho. b) Ampolla tensa de contenido 
claro en sobre maléolo peroneo izquierdo.

a b
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que han sufrido una pérdida de consciencia, más 
comúnmente secundaria a sobredosis de fárma-
cos o drogas depresoras del sistema nervioso 
central. Clínicamente, se caracterizan por ser 
lesiones benignas autolimitadas consistentes en 
ampollas tensas de contenido claro que asientan 
sobre máculas o placas eritematovioláceas en 
zonas de presión. Aparecen escasas horas des-
pués de la ingesta medicamentosa y la pérdida 
de consciencia, aunque también se han descrito 
en pacientes sin disminución del nivel de cons-
ciencia pero con inmovilizaciones prolongadas 
o alteraciones metabólicas. Su etiopatogenia 
es multifactorial -isquemia local por presión, hi-
poxia, toxicidad directa del fármaco sobre la piel 

y glándulas ecrinas, mecanismos inmunológicos, 
etc. Su diagnóstico es fundamentalmente clíni-
co, aunque el estudio histológico puede descar-
tar otros diagnósticos diferenciales. En cuanto al 
pronóstico, es excelente ya que las lesiones se 
resuelven en pocos días incluso sin tratamiento y 
no dejan cicatriz. 

BIBLIOGRAFÍA
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Pápulas de color rojo-anaranjado y queratodermia 
palmoplantar tras episodio infeccioso
Alba Sánchez-Velázquez, Fátima Tous-Romero, Sara Burillo-Martínez 
y Sara Isabel Palencia-Pérez

ANAMNESIS
Niña de 5 años acude a consulta de dermatolo-
gía para valoración de lesiones cutáneas de dos 
semanas de evolución, que fueron apareciendo 
progresivamente en sentido cefalocaudal, sin 
asociar clínica sistémica. Una semana antes del 
inicio de este cuadro clínico, había presentado 
un episodio de bronquiolitis, que fue manejado 
con broncodilatadores y corticoesteroides sis-
témicos. No existían antecedentes personales ni 
familiares de patología dermatológica. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observaban múltiples pápulas foliculares de 
color anaranjado localizadas en tronco anterior 
y posterior, así como en región cervical y axilar 
bilateral (Figura 1). En codos, rodillas y región 
lumbar, estas pápulas confluían en placas erite-
matodescamativas bien delimitadas. En región 
perioral y periocular presentaba placas eritema-
tosas con descamación fina superficial. Llamaba 

Figura 1.  Se observa queratodermia palmar, placas eritema
todescamativas en región perioral y perinasal, y pápulas 
foliculares distribuidas por tronco anterior, región cervical y 
raíz de miembros superiores

la atención una queratodermia palmoplantar de 
aspecto céreo y coloración anaranjada (Figura 2). 
No presentaba lesiones mucosas ni ungueales. 

Figura 2.  a) Obsérvese el color rojo-anaranjado y el aspecto 
céreo de la queratodermia plantar. b) Pápulas foliculares de 
color asalmonado.

a

b
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PRUEBAS COMPLEMENTARIAS
Con la sospecha clínica de pitiriasis rubra pilar 
(PRP), se realizó una biopsia cutánea que mos-
tró una hiperqueratosis irregular y alternancia de 
orto y paraqueratosis vertical y horizontal (patrón 
en damero típico). Los folículos pilosos se encon-
traban dilatados y llenos de queratina. Asimismo, 
se observaba un escaso infiltrado inflamatorio 
superficial y perifolicular.

DIAGNÓSTICO
Con los hallazgos clínicopatológicos, se esta-
bleció el diagnóstico de pitiriasis rubra pilar. 
Existen cinco grupos basados en la edad, la du-
ración y el tipo de afectación cutánea. Las PRP 
de tipo I y II, afectan a adultos, siendo el tipo I 
(adulta clásica) la forma más frecuente (más del 
50% de los casos). Las PRP de tipo III-V son las 
que afectan a niños y adolescentes. Teniendo 
en cuenta la edad de aparición, y la afectación 
generalizada que presentaba nuestra paciente, 
se encuadraría dentro del tipo III (forma juvenil 
clásica). Se ha descrito la PRP aguda postinfec-
ciosa como una variante de la forma juvenil de 
PRP (tipo III). En este caso, la paciente había pre-
sentado un episodio de bronquiolitis reciente, 
que pudo haber actuado como desencadenante 
del cuadro.

TRATAMIENTO
Considerando la edad de la paciente, las mani-
festaciones clínicas que presentaba y la escasa 
sintomatología acompañante, se optó por el uso 
de corticoterapia tópica y emolientes, y se pro-
gramaron revisiones periódicas.

EVOLUCIÓN
En las sucesivas revisiones se fue objetivando 
una mejoría progresiva de las lesiones cutáneas, 
hasta conseguir una resolución completa al sex-
to mes.

COMENTARIO1-3

La PRP es una entidad infrecuente cuyo hallazgo 
característico son las pápulas foliculares sobre base 
eritematosa, con tendencia a coalescer para formar 
grandes placas de color asalmonado con “islotes de 
piel respetada”. En palmas y plantas se observa una 
queratodermia de aspecto céreo y color rojo-ana-
ranjado. Su etiopatogenia no está bien aclarada. Se 
ha descrito una variante aguda postinfecciosa, ca-
racterizada por la ausencia de antecedentes fami-
liares, curso agudo relacionado con un episodio fe-
bril previo y buen pronóstico. No existe tratamiento 
estandarizado, y en ocasiones supone todo un reto. 
En el tratamiento tópico, se utilizan corticoides, 
análogos de la vitamina D y queratolíticos. En cuan-
to al sistémico, los retinoides, el metotrexato y otros 
inmunosupresores, pueden conseguir una mejoría 
significativa. Existen algunas series con buenos re-
sultados tras tratamiento con fármacos biológicos.
En este caso describimos la clínica típica de una 
PRP, que debemos conocer para realizar un buen 
diagnóstico. Asimismo, recordar la existencia de 
un posible desencadenante infeccioso, y la posi-
bilidad de resolución espontánea, que puede evi-
tar el uso de tratamientos con elevada toxicidad, 
sobre todo en población pediátrica.
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Placa queratósica única en labio superior: a propósito 
de un caso de presentación clínica inusual
Alberto Andamoyo Castañeda, Alexandra Perea Polak, 
José Antonio Llamas Carmona y Blanca Moyano Almagro

ANAMNESIS
Mujer de 53 años sin antecedentes personales 
de interés que acude a consulta por una lesión 
cutánea en región nasolabial izquierda de 2 años 
de evolución. Ya había sido biopsiada con ante-
rioridad con diagnostico de elastosis solar, expe-
rimentando crecimiento de la lesión y molestias 
locales.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se apreciaba en labio superior 
una placa anular, de 8 mm de diámetro, rodeada 
de un borde queratósico amarillento adherido y 
centro atrófico rosado. Asimismo, la paciente re-

fería dolor a la palpación y la lesión estaba algo 
indurada (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Con dermatoscopia observamos una estructu-
ra anular queratósica a modo de rodete blan-
co-amarillento junto a un área central de aspec-
to cicatricial constituida por cordones lineales 
blanquecinos y estructuras vasculares lineales y 
puntiformes.
Se realizó biopsia punch 3 mm y estudio histoló-
gico con hematoxilina-eosina que mostró la exis-
tencia de una fina columna de células paraquera-
tósicas correspondiente a la laminilla cornoide, 

Figura 1.  a) Imagen clínica, pretratamiento. b) Dermatoscopia, pretratamiento. c) Imagen clínica, postratamiento. d) Dermatosco-
pia, postratamiento.

a b
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con disminución del espesor de la capa granulo-
sa subyacente, así como células vacuoladas en el 
estrato espinoso y, adyacente, un infiltrado linfo-
citario liquenoide en banda en dermis papilar y 
unión dermoepidérmica (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Con la correlación clínico-patológica se estable-
ció el diagnóstico de poroqueratosis actínica.

TRATAMIENTO 
Decidimos realizar tratamiento con terapia fo-
todinámica (TFD), 4 sesiones en 2 ciclos trime-
trales de dos sesiones, separadas cada una por 
una semana, aplicando ácido 5-aminolevulínico, 
luego tapando la lesión con un film transparente 
y seguidamente un apósito opaco. Tras la incuba-
ción durante 3 horas, retiramos los apósitos, y re-
tiramos el producto mediante una gasa y suero, 
luego aplicamos mediante una lámpara de diodo 
luz roja visible a 630 nm una dosis de 37 J/cm2 

unos 8 minutos y medio como duración de ciclo 
de luz. 

EVOLUCIÓN
Tras revisar a la paciente 3 meses después se ob-
servó mejoría y resolución de la lesión dejando 
cicatriz residual.

COMENTARIO
Las poroqueratosis son un grupo de trastornos 
de la queratinización cutánea, de carácter adqui-
rido o hereditario1. La patogenia es desconocida 
siendo la hipótesis más aceptada la que se ori-
gina a partir de la proliferación de queratinoci-
tos atípicos inducidos por factores genéticos, 
alteraciones inmunitarias y la exposición solar. 
Se presentan clínicamente como una mácula o 
placa anular de centro atrófico y bordes defini-
dos e hiperqueratósicos1-3; distribuyéndose en 
zonas acrales y fotoexpuestas1. La histología es 
característica por la denominada “laminilla cor-
noide”, una columna de células paraqueratósicas 
compacta1-3. La dermatoscopia no solo es una 
técnica diagnóstica, sino también es útil para el 
seguimiento y, muestra hallazgos característicos 
que hemos descrito previamente3-4. En cuanto a 
su evolución, son lesiones persistentes que ca-
recen de tratamiento específico; sin embargo, 
resulta esencial considerar su potencial prema-
ligno; siendo la enfermedad de Bowen, el carci-
noma epidermoide y el carcinoma basocelular 
los tumores más frecuentemente descritos1. Por 
ello, se prefieren técnicas de abordaje destructi-
vas como la crioterapia, láser CO2 o la cirugía5-6; 
y recientemente se ha utilizado la TFD para el tra-
tamiento de esta entidad1,5-6.

Figura 2.  a) Anatomía patológica 10x. b) Anatomía patológica (20x).

editar estas imágenes para eliminar el número 
de la figura
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Una alopecia “atípica”
Álex Viñolas Cuadros, David Moyano Bueno, Ignacio Tormo Alfaro 
y Mónica Roncero Riesco

ANAMNESIS
Chica de 15 años que acude a la consulta por caí-
da del pelo de 3 meses de evolución. El padre co-
mentaba una pérdida llamativa de pelos en cada 
caída, que parecía tener un carácter arbitrario 
pero recurrente. Por todo lo demás se trataba de 
una chica sana y sin antecedentes de interés. La 
anamnesis no reveló afectación en otros niveles, 
encontrándose la paciente libre de síntomas sal-
vo el del motivo de consulta. Su médico de ca-
becera había realizado analítica básica con perfil 
férrico, tiroideo y vitamina B12 con ácido fólico, 
sin valores fuera de la normalidad.
La paciente llevaba el cabello recogido en un tur-
bante. Curiosamente y ante nuestro asombro, al 
pedir que lo retirara para iniciar la exploración, 
se presencia una caída repentina de un mechón 
considerablemente grueso de pelo (Figura 1a).

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se visualizó una placa alopécica 
en sien derecha sobre el lugar donde había ocu-
rrido el desprendimiento, de 4 x 3,5 cm aproxima-
damente y de bordes netos. La piel lesional era de 
características y aspecto normales, sin visualizarse 
signos de inflamación ni otro tipo de lesiones pri-
marias (Figura 1b). Fijándose con detenimiento, era 
posible la apreciación de pelos cortos a un mismo 
nivel dentro del área de la placa. Durante la explo-
ración del resto de superficie de cuero cabelludo 
no se visualizaron placas de alopecia adicionales 
similares a la anterior, tampoco otro tipo de lesio-
nes ni signos de inflamación. Nuevamente y anali-
zando con minuciosidad, se intuía que el pelo de la 
paciente presentaba mechones a diferentes altu-
ras (Figura 1c), siendo las puntas del tallo del cabe-
llo en cada mechón rectas, hallazgos igualmente 
presentes en el mechón desprendido en consulta.

Figura 1.  Iconografía de la paciente tomada en consulta don-
de se visualizan: a) Mechón de pelo desprendido en consulta. 
b) Primer plano de la placa alopécica localizada en sien dere-
cha. c) panorámica del cuero cabelludo con visualización de 
mechones de cabello a diferentes alturas.

a

b
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DIAGNÓSTICO
Trastorno facticio de tipo alopecia artefacta.

TRATAMIENTO
Se habló con tacto sobre la probable naturaleza 
de las lesiones de la paciente tanto con ella, quien 
lo negó, como con el padre. Reinterrogando en 
busca de explicación. Se propuso valoración por 
parte de servicio de psiquiatría, que aceptaron al 
reconocer la paciente finalmente el corte inten-
cionado del pelo.

COMENTARIO
Los trastornos psicocutáneos consisten en enfer-
medades cutáneas con vinculación psiquiátrica. 
Se dividen en dos grupos: trastornos cutáneos 
primarios con comorbilidad psiquiátrica o tras-
tornos psiquiátricos con manifestaciones der-
matológicas. Dentro del último se encuentran las 
dermatitis facticias, en las que los sujetos, como 
expresión de un sufrimiento mental importante 
no percibido, fingen lesiones cutáneas con in-
tención de conseguir un beneficio psicológico 
negando su responsabilidad en la elaboración. 
Existe predominancia en mujeres adolescentes 
o de edad media, frecuentemente con persona-
lidades de tipo inmaduro (como el trastorno bor-
derline)1-3. Las lesiones adoptan gran variedad 
de formas, pero las claves diagnósticas son su 
aspecto geométrico y atípico, con predominio 
de afectación en el lado dominante del paciente 
en zonas accesibles. El diagnóstico es clínico de 
exclusión por incompatibilidad de otras derma-
tosis conocidas1,2, ya que la histopatología suele 

ser muy variable (aunque recomendable de ser 
posible)4,5. El manejo es difícil y requiere compe-
netración con el paciente, ya que la confronta-
ción suele conllevar a la negación y a la pérdida 
en su seguimiento. Se recomienda la derivación 
para valoración psiquiátrica al ser habitualmente 
un proceso crónico e insidioso, aunque duran-
te el proceso de negociación o ante la imposi-
bilidad de la consulta se pueden indicar medi-
camentos psicotrópicos de existir un trastorno 
psiquiátrico asociado y en función de este. Tam-
bién debe procurarse la curación de las lesiones 
cutáneas1,2.
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Tumoración preauricular congénita
Ana Rodríguez-Villa Lario, David Vega Díez, Marta Bandini 
y Alba Gómez-Zubiaur

ANAMNESIS
Varón de 20 años, con antecedentes de hipotiroi-
dismo en tratamiento sustitutivo, con desarrollo 
ponderoestatural y psicomotor normal en la infan-
cia, sin antecedentes familiares de interés. Con-
sulta por una lesión en región preauricular dere-
cha, asintomática, presente desde el nacimiento. 
El pabellón auricular contralateral era normal y no 
asociaba ningún déficit sensitivo.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física presentaba en región preau-
ricular derecha una tumoración pediculada cubierta 
por piel normal de aproximadamente 8 mm de base, 
con textura elástica a la palpación y móvil (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó estudio ecográfico con sonda de alta 
resolución 22MHz, en el que se evidenció una 
ecoestructura de piel normal a ambos lados de 
un eje hipoecogénico longitudinal homogéneo, 
sin evidenciar conexión con otras estructuras 
más profundas y sin flujo remarcable en el modo 
doppler color (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Trago accesorio.

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Dada la queja estética referida por el paciente, 
se realizó decorticación de la lesión, sin reci-
diva de la misma hasta la fecha. En el estudio 
histológico con hematoxilina-eosina se objetivó 
una lesión polipodea que asentaba sobre un eje 
cartilaginoso rodeado de gruesas fibras de co-
lágeno. A nivel de epidermis se observa discre-
ta hiperqueratosis y acantosis, con abundantes 
folículos pilosebáceos en dermis (Figura 3).

Figura 1.  Tumoración pediculada color piel normal de 8 mm 
de base, con textura elástica a la palpación y móvil.

Figura 3.  2x H-Eo. Lesión polipodea con abundantes folículos ve-
llosos que asienta sobre eje graso con zona central cartilaginosa.

Figura 2.  Ecografía cutánea de la zona donde se objetiva una 
estructura longitudinal hipogénica que correspondiente con 
un eje cartilaginoso.
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COMENTARIO
El trago accesorio, también denominado apén-
dice preauricular, es una malformación presente 
desde el nacimiento que deriva del primer arco 
branquial. Su localización más frecuente es la 
preauricular, aunque también puede observarse 
a lo largo de la trayectoria de fusión de los seis 
tubérculos mesenquimales que embriológica-
mente conforman el pabellón auricular. 
Clínicamente se presenta como un nódulo o pá-
pula de color piel de escasos milímetros gene-
ralmente en la región preauricular. En la mayor 
parte de los casos corresponde a una malforma-
ción sin mayor trascendencia, aunque en ocasio-
nes puede formar parte de trastornos complejos 
derivados del desarrollo del primer y segundo 
arco branquial como el síndrome de Noonan, la 
asociación VACTERL o el síndrome de Goldenhar, 
entre otros.
Los hallazgos histológicos son similares a los 
descritos en nuestro paciente.
El diagnóstico diferencial es amplio e incluye tumo-
res anexiales, quistes epidérmicos, fibromas, papi-

lomas, pólipos fibroepiteliales, fístulas auriculares, 
quistes branquiales y tiroglosos, nevos del folículo 
piloso, lipomas o hamartomas congénitos. El pa-
pel del estudio ecográfico es fundamental para es-
clarecer el diagnóstico, evitando la realización de 
pruebas invasivas para una patología benigna que 
se presenta en niños en la mayoría de los casos. 
Es importante remarcar que entre el 15 y el 30% 
de los niños con fositas o apéndices aislados pre-
sentan hipoacusia, por lo cual es aconsejable el 
examen audiológico precoz en estos niños. Al-
gunos autores recomiendan la realización de una 
ecografía neonatal renal para descartar malfor-
maciones asociadas.
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ANAMNESIS
Un varón de 28 años, sin antecedentes de interés, 
consultó en Dermatología por lesiones prurigino-
sas distribuidas por la zona pectoral, cara lateral 
del brazo y escápula izquierda, presentes desde 
los 7 años. Las lesiones habían sido clínicamen-
te etiquetadas de NEVIL en la adolescencia, sin 
embargo, consultó de nuevo por aumento de las 
mismas, siendo más pruriginosas y exacerbándo-
se tras la exposición solar. Negaba antecedentes 
familiares u otra clínica asociada. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Pápulas queratósicas de color pardo siguiendo las 
líneas de Blaschko a nivel pectoral, cara lateral de 
brazo y escápula izquierda (Figura 1). No asociaba 
afectación ungueal ni lesiones a otros niveles.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Biopsia punch de 4 mm sobre las lesiones de cara la-
teral de brazo izquierdo. Histológicamente se apre-
ciaba una disqueratosis acantolítica con hendiduras 
suprabasales, cuerpos redondos y granos (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Enfermedad de Darier segmentaria tipo 1.

TRATAMIENTO
Se indicaron medidas generales como evitar la 
exposición a radiación UV, uso de ropa ligera y 
emolientes. Además se añadió tazaroteno tópico 
a días alternos para evitar una mayor irritación. 

EVOLUCIÓN
Las lesiones mejoraron parcialmente tras 2 me-
ses de tratamiento con retinoides tópicos, se 
propuso láser CO2 sobre las lesiones más visibles 
que el paciente desestimó.

06
Enfermedad de Darier segmentaria
Andrea Estébanez Corrales, Esmeralda Silva Diaz, Rebeca Velasco Huici 
y M. Dolores Ramón Quiles

Figura 1.  Pápulas milimétricas costrosas, de tono pardo rosa-
do con distribución Blaschkoide.

Figura 2.  Histológicamente se aprecia hiperqueratosis para-
queratósica, disqueratosis, acantólisis y cuerpos redondos. 
H-E X 20.
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COMENTARIO1-4

La enfermedad de Darier es una genodermato-
sis autosómica dominante que suele dar lesiones 
cutáneas generalizadas. Existe una variante, la 
forma segmentaria tipo 1, en la que las lesiones 
se distribuyen de forma lineal siguiendo las líneas 
de Blaschko, representando una forma en mosai-
co de enfermedad monogénica. Clínicamente las 
lesiones del Darier segmentario, lineal o nevoide, 
son queratocostrosas, aparecen en la pubertad o 
posteriormente, se exacerban con la sudoración 
o exposición solar y no suelen afectar mucosas, 
uñas, palmas o plantas. Tampoco hay antece-
dentes familiares al estar causado por mutación 
poscigótica en el gen ATP2A2 durante la embrio-
génesis. Histológicamente se observa una epi-
dermis hiperqueratósica y paraqueratósica con 
hendiduras intraepidérmicas que contienen que-
ratinocitos acantolíticos y disqueratósicos, con 
cuerpos redondos y granos, hallazgos comunes 

a la enfermedad de Darier clásica. La mutación 
en el gen ATP2A2 se puede detectar en biopsia 
de piel afecta pero no en piel normal.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Garcias-Ladaria J, Cuadrado Rosón M, et al. Ne-

vus epidérmicos y síndromes relacionados. Par-
te 1: nevus queratinocíticos. Actas Dermosifilio-
gr. 2018; 109(8): 667-686.

2.	 Mazereeuw-Hautier J, Thibaut I, et al. Acan-
tholytic dyskeratotic epidermal nevus: a rare 
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3.	 Huh WK, Fujiwara K, et al. Congenital acan-
tholytic dyskeratotic epidermal naevus fo-
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Acantholytic dyskeratotic epidermal nevus. 
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07
Pápulas palmares tras la exposición al agua
Ángela Navarro Gilabert, Roberto Peña Sánchez, Alba Crespo Cruz 
y Sandra Cases Mérida

ANAMNESIS
Mujer de 23 años, con antecedentes de asma 
bronquial extrínseco y rinoconjuntivitis estacio-
nal, que acudió a nuestra consulta por lesiones 
en ambas palmas de dos años de evolución. Pre-
sentó empeoramiento de las mismas desde que 
empezó a trabajar en un laboratorio. Nos descri-
bía como claro desencadenante el contacto o in-
mersión en agua. No asociaba clínica sistémica, 
hiperhidrosis, cambios en su medicación, ni pre-
sentaba lesiones en otras localizaciones.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se identifican pápulas y placas blanquecinas, 
con aspecto edematoso, aterciopeladas, asinto-
máticas, localizadas en ambas palmas, que pre-
sentaban un aspecto arrugado (Figuras 1 y 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Inmersión en agua fría durante 5 min: tras el con-
tacto con el agua se objetiva un engrosamiento 

palmar con acentuación de las líneas de la super-
ficie cutánea, múltiples pápulas blanquecinas y 
orificios dilatados. 

DIAGNÓSTICO
Acroqueratodermia acuagénica siríngea.

TRATAMIENTO
Toallitas impregnadas de una solución hidroalco-
hólica de cloruro de aluminio hexahidratado al 
20% como tratamiento en fases agudas e hidra-
tación con cremas de urea como mantenimiento. 

EVOLUCIÓN
Mejoría significativa con el tratamiento, con bue-
na tolerancia. El cuadro cursó con brotes, aun-
que de menor intensidad en la actualidad.

COMENTARIO
La acroqueratodermia acuagénica siríngea es 
una entidad infrecuente, que se caracteriza por 

Figura 1.  Pápulas blanquecinas en palmas, con confluencia 
en placas y afectación simétrica y bilateral.

Figura 2.  Pápulas de aspecto edematoso, confluentes, locali-
zadas en eminencia hipotenar. 
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la aparición de pápulas blanquecinas en palmas, 
a veces también en plantas, que se intensifican 
con la inmersión en el agua. Afecta a mujeres 
jóvenes, de forma simétrica y bilateral. La evolu-
ción en la mayoría de los casos es la resolución 
espontánea. El diagnóstico es clínico con inmer-
sión en agua provocando la aparición de las le-
siones. Histopatológicamente puede presentar 
hiperqueratosis y dilatación del acrosiringio.1

Se han descrito casos provocados por inhibido-
res de la COX-2, como celecoxib. Esta enzima se 
encuentra en los queratinocitos de la epidermis 
y glándulas sudoríparas. La inhibición de la COX-
2 puede provocar retención de sodio por parte 
de los queratinocitos y aumentar la absorción de 
agua por mecanismo osmótico.2

En 1975 se describió esta entidad asociada a pa-
cientes con fibrosis quística. En ellos se desarro-
llaba un marcado arrugamiento con la inmersión 
en agua, con desaparición de los síntomas en 
poco tiempo. La mutación ΔF508 en homocigo-

sis predispone esta entidad por aumentar el clo-
ruro sódico en la piel. En estos pacientes, la acro-
queratodermia acuagenica siríngea se encuentra 
presente en el 41% de los casos.3,4

BIBLIOGRAFÍA
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3.	 Johns MK. Skin wrinkling in cystic fibrosis. Medi-
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Un curioso golpe en la rodilla
Antonio José Durán Romero, Mercedes Sendín Martín, María Dañino García 
y María Teresa Monserrat García

ANAMNESIS
Mujer de 40 años de edad sin alergias conoci-
das a medicamentos y con antecedentes perso-
nales de colangitis biliar primaria y síndrome de 
Charcot-Marie-Tooth, que consulta por la apari-
ción en su rodilla derecha, tras una caída hace 
2 meses, de “unos pequeños bultos blancos”. 
La paciente contaba que no le causaban moles-
tias, pero tampoco terminaban de desaparecer. 
Refería asimismo sufrir a menudo caídas debi-
do a su patología de base, sin que nunca hu-
bieran aparecido en el lugar de un traumatismo 
lesiones similares. No había apreciado lesiones 
cutáneas en ninguna otra localización, y en la 
anamnesis dirigida negaba que precediendo a 
las lesiones actuales hubieran aparecido ampo-
llas.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En superficie extensora de la rodilla derecha se 
observaban múltiples pápulas circulares blan-
co-amarillentas, de unos 2-3 mm de diámetro 
cada una, que confluían en una superficie de 
unos 2x4 cm y asentaban sobre una base eri-
tematosa (Figura 1). A la palpación se apre-
ciaba una consistencia firme de las lesiones 
descritas, sin infiltración de planos profundos. 
La dermatoscopia mostraba microquistes de 
contenido blanquecino, seudoaperturas foli-
culares y telangiectasias alrededor de dichas 
estructuras. No se objetivaron lesiones en el 
resto de la superficie corporal o en las mu
cosas.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una analítica con hemograma y bio-
química, así como determinación de anticuerpos 
anti membrana basal y anti sustancia intercelular 

Figura 1.  a) Placa blanquecina situada en la rodilla derecha. 
b) Detalle de la lesión, donde se aprecian las múltiples pápulas 
milimétricas que constituyen la placa, con su base eritematosa 
subyacente.

para descartar que el diagnóstico de sospecha 
fuera secundario a una enfermedad ampollosa 
subyacente. Las pruebas complementarias mos-
traron valores dentro de la normalidad salvo por 
una discreta elevación de la aspartato amino-
transferasa, siendo la determinación de auto-an-
ticuerpos negativa. No se realizó estudio histoló-
gico de las lesiones.

a

b



585

Miscelánea

DIAGNÓSTICO
Quistes de milium en placas secundarios a trau-
matismo local.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con tretinoína tópica al 
0,05% en crema, aplicándola una vez al día sobre 
las lesiones por la noche, combinado con aceite 
salicílico al 2 % de forma tópica una vez al día. 

EVOLUCIÓN
Tras dos meses de tratamiento la paciente refe-
ría mejoría progresiva, aunque lenta, de las le-
siones cutáneas. A la exploración se apreciaba 
disminución de la sobreelevación y el tamaño 
de la placa, así como del eritema subyacente, 
sin desaparición completa de las lesiones. La 
paciente no acudió a la siguiente revisión pre-
vista.

COMENTARIO
Los quistes miliares son pequeños quistes subepi-
dérmicos que parecen derivar de la unidad pi-
losebácea o de los conductos de las glándulas 
sudoríparas ecrinas.1 Se trata de una patología 
frecuente, asintomática, generalmente primaria 
y benigna, que en ocasiones puede ser secunda-
ria a múltiples procesos.2

Los quistes miliares en placas son una entidad 
rara, caracterizada por la presencia de múltiples 
pápulas blanquecinas milimétricas, agrupadas 

sobre una base eritemato-edematosa. Su locali-
zación habitual es la retroauricular,2,3 pudiendo 
aparecer en otras zonas de la cabeza (periocular, 
nasal)1,4 y el cuello, así como en el tronco.1 Son 
más frecuentes en mujeres de mediana edad y 
se ha descrito su asociación a traumatismos, seu-
doxantoma elástico, lupus eritematoso discoide, 
liquen plano y al trasplante renal, pudiendo apa-
recer también en personas sanas.1

El diagnóstico es habitualmente clínico, y la his-
tología muestra un infiltrado linfocítico junto a 
la presencia de quistes de queratina. En su tra-
tamiento se emplean la extracción simple, los 
retinoides tópicos, la minociclina y diversos mé-
todos de destrucción física. Se ha descrito la re-
solución espontánea de las lesiones.1,4

BIBLIOGRAFÍA
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Mi dedo no es como los demás
Begoña Udondo González del Tánago, Iris Vicente Sánchez, 
Irune Méndez Maestro y María Rosario González Hermosa

ANAMNESIS
Niña de 9 años sin antecedentes personales ni fa-
miliares de interés, que acude por una lesión en 
el cuarto dedo de la mano izquierda de dos años 
de evolución. La lesión presentaba crecimiento 
progresivo, era ocasionalmente pruriginosa y su 
coloración fluctuaba de roja a parduzca. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observan máculas rojo-marronáceas en el 
cuarto dedo de la mano izquierda (tanto en la 
zona dorsal como ventral) que no blanquean a la 
digitopresión. No presentan thrill. No se acompa-
ñan de hipertrofia de tejidos blandos ni asimetría 
(Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizan:
• � Biopsia cutánea: en dermis superficial intenso 

infiltrado inflamatorio linfohistiocitario en ban-
da con presencia de eritrocitos extravasados 
dispersos que se introducen en epidermis. La 
epidermis tiene un grosor disminuido con es-
casos focos de daño vacuolar basal, mínima es-
pongiosis, ausencia de exocitosis significativa, 
pérdida parcheada de la capa granular y discre-
ta paraqueratosis (Figura 2). 

• � Ecografía doppler: no se objetiva alteración 
morfológica ecográfica en el tejido celular sub-
cutáneo subyacente a la lesión cutánea cono-
cida. 

DIAGNÓSTICO
Liquen aureus.

TRATAMIENTO
Tacrolimus pomada al 0,1%.

EVOLUCIÓN
Las lesiones permanecieron estables en número 
y tamaño. Si bien, se produjo un ligero aclara-
miento de las mismas tras la aplicación de tra-
crolimus. 

COMENTARIO
El liquen aureus (LA) es una entidad rara en niños, 
con una mayor incidencia en varones adultos jó-
venes. Fue descrita por primera vez en 1959 por 
Martin. Está incluida en el grupo de dermatosis 
purpúricas pigmentadas. Su etiología es desco-
nocida. 
Clínicamente se presenta como máculas, pá-
pulas o placas violáceas-parduzcas con un halo 
dorado periférico, descamación fina y superficie 
brillante. Es característica la afectación unilateral 
en extremidades o tronco aunque en un 10% pue-
de ser bilateral. 
En la histología es característico un infiltrado lin-
focítico en banda y extravasación de eritrocitos 
con depósitos de hemosiderina.
Su diagnóstico es clínico y anatomopatológico. 
El diagnóstico diferencial se realiza con otras 
dermatosis purpúricas pigmentadas, micosis 
fungoide, dermatitis de contacto, liquen estria-
do, traumatismos e histiocitosis de Langerhans. 
Su evolución clínica es variable e impredecible, 
aunque en la edad pediátrica es frecuente la re-
solución espontánea con posterior recurrencia. 
Se han empleado múltiples tratamientos (corti-
coides tópicos, inhibidores de calcineurina tópi-
cos, fototerapia) pero no existe una opción total-
mente eficaz. 
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Figura 1. Figura 2. 
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Lesión eritematosa en antebrazo
Carmen Couselo-Rodríguez, Álvaro Iglesias-Puzas, Queila Rodríguez-Jato 
y Laura Mesa-Álvarez

ANAMNESIS
Paciente de 56 años que acude a consulta de 
dermatología por lesión pruriginosa de meses de 
evolución en antebrazo derecho. La paciente no 
presenta alergias medicamentosas conocidas ni 
hábitos tóxicos. Como antecedentes personales: 
está en tratamiento con imidapril por hiperten-
sión arterial y ha sido intervenida previamente de 
facoemulsificación con implante de lente intrao-
cular bilateral.
Refiere que presenta una lesión eritematosa li-
geramente sobreelevada en antebrazo derecho 
de seis meses de evolución. Comenta que dicha 
lesión presenta crecimiento progresivo y prurito 
ocasional. Niega traumatismo, picadura ni otro 
posible desencadenante externo. Fue tratada por 
su médico de atención primaria con antimicóti-
cos tópicos sin apreciar mejoría. 
No presenta malestar general ni ningún otro sín-
toma en la anamnesis por aparatos.

EXPLORACIÓN FÍSICA
La paciente se encuentra afebril y con buen es-
tado general. En cuanto a la exploración derma-
tológica: Se observa placa eritematosa brillante 
en cara anterior de antebrazo derecho de 23 x 16 
mm (Figura 1). Presenta bordes bien definidos, no 
descamativa, ligeramente infiltrada al tacto pero 
no adherida a planos profundos. Signo de Nikols-
ky negativo.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitó biopsia “en sacabocados” de 4 mm 
para estudio histológico con el planteamien-
to de los siguientes diagnósticos diferenciales: 
proliferación linfoide vs. sarcoidosis vs. masto-
citoma vs. proliferación vascular. En el estudio 
histológico (Figura 2) se observó una lesión for-

Figura 1.  Imagen clínica de lesión en antebrazo derecho.

Figura 2.  Estudio histológico. H-E. 200X.

mada por vasos capilares dispuestos en general 
paralelos a la superficie, inmersos en una dermis 
con marcada elastosis solar. Los capilares tienen 
endotelios conservados sin mostrar anastomo-
sis ni atipia. 
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Se solicitó también una analítica sanguínea. He-
mograma sin hallazgos relevantes. En la bioquí-
mica destaca colesterol-LDL 210 mg/dL. Protei-
nograma, LDH y b-2microglobulina en rango. La 
ECA no superaba los límites normales 12 U/L (V.R 
20-70).

DIAGNÓSTICO
Finalmente se diagnosticó de hemangioma elas-
tótico adquirido (HEA).

TRATAMIENTO
Se informa a la paciente del comportamiento be-
nigno de la lesión y se plantea la posibilidad de 
exéresis completa. 

EVOLUCIÓN
La paciente acudió a revisión al mes de realizar la 
biopsia para conocer su resultado. Como era es-
perable, la lesión permanecía estable y sin datos 
de progresión. La paciente deniega la interven-
ción y dado que el HEA tiene un comportamiento 
benigno, no requiere otro tratamiento salvo que 
presente cambios en su evolución.

COMENTARIO
El HEA fue descrito por primera vez por Reque-
na et col.1 en 2002. Se trata de una variante de 
hemangioma adquirido que aparece en regiones 
fotoexpuestas de personas adultas. Se presenta 
como una placa eritematosa predominantemen-

te en cara extensora de antebrazos. El diagnósti-
co diferencial clínico del HEA se establece princi-
palmente con el carcinoma basocelular. 
Histológicamente, el HEA se caracteriza por una 
proliferación de capilares en dermis superficial y 
media, paralelos a la epidermis y separados por 
colágeno con degeneración elastótica, debiendo 
establecerse diagnóstico diferencial2 con prolife-
raciones vasculares cutáneas que se desarrollan 
en la edad adulta, tales como hemangioma “en 
tachuela”, estadio inicial del sarcoma de Kaposi, 
angioma “en penacho” adquirido, acroangioder-
matitis y con el angioma senil. 
Finalmente, destacar que el HEA tiene un com-
portamiento benigno3, como lo demuestra el he-
cho de que no se haya descrito ningún caso de 
recurrencia tras excisión ni de metástasis a dis-
tancia. 
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Vesículas de distribución característica en recién 
nacida: signo clave de una enfermedad genética
Clara Chiloeches Fernández, Lucía Quintana Castaneda, Eloy Tarín Vicente 
y Marta Feito

ANAMNESIS
Neonata de dos horas de vida que presentaba 
desde el momento del nacimiento lesiones am-
pollosas en tronco y extremidad superior izquier-
da. No asociaba malestar general, distrés respi-
ratorio o fiebre. Se trataba de una recién nacida 
a término, de peso adecuado (2990 g), de ma-
dre primigesta y sin abortos previos (GAV: 1-0-1). 
Se había realizado un correcto control durante 
el embarazo, y el parto había sido vaginal y sin 
complicaciones.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se objetivaban vesículas en hemi-
tórax y miembro superior izquierdo distribuidas a 
lo largo de las líneas de Blaschko, sobre aparente 
piel sana, sin afectación de mucosas (Figura 1). 
Concomitantemente se efectuó exploración a la 
madre que no presentaba lesiones en área genital 
ni en el resto del tegumento. No se observaron 
alteraciones en los anejos cutáneos de la madre.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Tras la primera exploración se decidió realizar he-
mograma que mostraba eosinofilia (1970 eos/µl). 
Además se recogieron muestras de una vesícula 
para cultivo de bacterias y PCR de virus herpes y 
enterovirus. El cultivo fue estéril y la PCR de virus 
negativa. Por último, se realizó análisis de sangre 
para estudio genético.

DIAGNÓSTICO
Incontinencia Pigmenti o síndrome de Bloch-Sulz-
berger.

TRATAMIENTO
Se realizó cobertura empírica con gentamicina 
iv y aciclovir iv hasta comprobar la negatividad 

Figura 1.  Se observan vesículas con contenido claro distri-
buidas a lo lardo de las líneas de Blaschko en cara interna de 
extremidad superior, hemitórax izquierdo y flanco izquierdo. 
Corresponden al primer estadío de la enfermedad, momento 
del nacimiento.

de las pruebas microbiológicas. Fue valorada por 
oftalmología y neurología a los siete días de vida, 
no detectándose alteraciones en la exploración 
neurológica ni en el fondo de ojo. A nivel derma-
tológico se iniciaron curas de las lesiones con fo-
mentos y ácido fucsínico en pomada durante la 
fase de vesículas. 

EVOLUCIÓN
Se mantuvo afebril y con buen estado general. 
En los días que siguieron a su primera valoración, 
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aparecieron nuevas lesiones vesiculosas con dis-
posición blaschkoide en tronco, las cuatro extre-
midades y región parietal izquierda que poste-
riormente adquirieron morfología de pápulas y 
placas hiperqueratósicas lineales (Figura 2).
Actualmente mantiene controles oftalmológicos 
y está a la espera de realizar resonancia magnéti-
ca craneal. Mediante estudio genético se ha de-
tectado mutación en el gen IKBKG/NEMO.

COMENTARIO1-3

La Incontinencia Pigmenti (IP) se trata de una 
displasia neuroectodérmica rara de herencia do-
minante ligada al X, por lo que afecta a mujeres. 
En varones es incompatible con la vida, excepto 
en aquellos con aneuploidías (cariotipo XXY) o 
con mosaicismo somático. Se produce por de-
leciones en el gen IKBKG/NEMO, implicado en 
procesos de inmunidad, inflamación y apopto-
sis celular. Las primeras manifestaciones apare-
cen en la piel, habitualmente en el momento del 
nacimiento, y evolucionan a lo largo del tiempo 
en cuatro estadíos: vesicular (recién nacidos), 
verrucoso (lactantes), hiperpigmentado (infan-
cia) y la fase atrófica o hipopigmentada (edad 
adulta). En todos ellos es característico que las 
lesiones se distribuyan a lo largo de las líneas 
de Blaschko. Como en otras displasias ectodér-
micas presentan anhidrosis, retraso en la denti-
ción, dientes cónicos, alopecia cicatricial, pelo 
ralo o distrofia ungueal. No es inusual las lesio-
nes osteolíticas o el paladar hendido. Hasta un 
tercio de los pacientes tienen manifestaciones 
neurológicas (convulsiones, retraso psicomotor, 
ictus hemorrágicos) por mal desarrollo de la mi-
crovasculatura cerebral. La afectación oftalmo-
lógica suele ir ligada a la neurológica, en forma 
de retinopatía proliferativa y desprendimiento de 

Figura 2.  Se observan pápulas y placas hiperqueratósicas de 
morfología lineal, distribución blaschkoide en miembro inferior 
izquierdo. Corresponden al segundo estadío de la enferme-
dad, recogidas al mes de vida.

retina secundario. Es muy importante el segui-
miento neuro-oftalmológico de estos pacientes 
y hoy en día se recomienda un fondo de ojo y 
una RMN craneal antes de los 6 meses de vida. El 
diagnóstico se basa en criterios clínicos, princi-
palmente la afectación cutánea secuencial, y en 
la detección de la mutación en el gen NEMO me-
diante estudio genético (80% de pacientes). Las 
pacientes con IP y deseo genésico se benefician 
del consejo genético.
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Malformaciones capilares múltiples
Claudia Sarró-Fuente, Elena García-Zamora, Miguel Vela-Ganuza 
y Ana Pampín-Franco

ANAMNESIS
Paciente mujer de 6 años de edad sin anteceden-
tes de interés. Acudía a consulta para valoración 
de dos lesiones maculosas presentes desde el 
nacimiento en muslo y cadera. Sus padres refe-
rían que tanto su hermana, su padre y su abuelo 
paterno tenían lesiones similares. Las lesiones 
eran asintomáticas y no había realizado trata-
miento alguno.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Presentaba manchas rosadas y alguna parduzca 
de aspecto capilar distribuidas en región lumbar 
derecha, tercer dedo de mano derecha, ambos 
muslos y cadera izquierda (Figura 1). No se evi-
denciaron otras lesiones cutáneas. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Ante la presencia de malformaciones capilares 
múltiples y antecedentes familiares se remitió 

a la paciente al servicio de Dermatología del 
Hospital Infanta Leonor para realizar el estudio 
genético del gen RASA1. Por secuenciación, 
tanto la paciente como su hermana presenta-
ban una mutación en heterocigosis en dicho 
gen [c.1619G >A(p.Cys540Tyr)], lo que confir-
mó nuestra sospecha diagnóstica. Se realiza-
ron además una Resonancia Magnética Nuclear 
(RMN) cerebral y espinal, que no mostraron al-
teraciones.

DIAGNÓSTICO
Síndrome malformación capilar-malformación arte
riovenosa (MC-MAV).

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Dado el carácter asintomático de las lesiones 
y la ausencia de MAV, se decidió un seguimien-
to periódico de la paciente y sus familiares
afectos. 

Figura 1.  Malformaciones capilares múltiples en la paciente (a, b) y su padre (c, d, e).

a

b

c

d e
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COMENTARIO1-5

El síndrome MC-MAV es una rasopatía con he-
rencia autosómica dominante causada por mu-
taciones del gen RASA1 y, con menos frecuen-
cia, de EPHB4. Se caracteriza por la presencia de 
malformaciones capilares cutáneas multifocales 
que se asocian a MAV y fístulas AV en otras lo-
calizaciones (tejido blando, osteomuscular y sis-
tema nervioso central, entre otros). Las malfor-
maciones capilares se presentan como manchas 
ovaladas de coloración rosada a marronácea, en 
ocasiones rodeadas por un halo pálido. El reco-
nocimiento de las mismas permite sospechar 
MC-MAV y así detectar precozmente las fístulas 
y/o MAV internas presentes en un 20-30% de los 
pacientes. Para ello se recomienda el estudio 
radiológico mediante ecografía-doppler de las 
lesiones (para detectar aquellas con alto flujo) 
y la RMN cerebral (sobre todo en niños asinto-
máticos y en adultos con clínica neurológica). 
En pacientes con lesiones de alto flujo se debe 
considerar la ablación precoz de las mismas para 
prevenir del desarrollo de complicaciones, como 
insuficiencia cardiaca y/o hemorragias cerebra-
les y espinales.
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ANAMNESIS
Varón de 39 años de edad, sin antecedentes de 
interés, fue remitido a nuestras consultas por un 
dermatofibroma en el antebrazo derecho. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Durante la exploración física se evidenciaron múl-
tiples pápulas blanquecinas, de escasos milíme-
tros y de consistencia firme, en ambas mejillas y 
en el dorso nasal (Figura 1a). Estas lesiones habían 
comenzado a aparecer a los 30 años de edad, de 
forma progresiva y sin sintomatología asociada. 
Ningún familiar presentaba lesiones similares. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se tomó biopsia de una de las lesiones, presen-
tando en la histología una estructura quística 
central revestida por epitelio infundibular del que 
partían proyecciones de células epiteliales seme-
jantes al manto folicular terminando algunas en 
glándulas sebáceas, y rodeada por un estroma fi-
brovascular (Figura 1b), todo ello compatible con 
el diagnóstico de fibrofoliculoma. 

DIAGNÓSTICO
Síndrome de Birt-Hogg-Dube (SBHD).

EVOLUCIÓN
Se realizó al paciente una radiografía de tórax, y 
una ecografía renal al diagnóstico, siendo ambas 
pruebas complementarias normales. Además se 
completó el diagnóstico con el estudio genético, 
mostrando una mutación en el gen FLCN, lo que 
confirmó el diagnóstico de SBHD. 

TRATAMIENTO
Se ofreció tratamiento quirúrgico de las lesiones 
faciales de mayor tamaño, si bien el paciente 

Figura 1. Se evidencian múltiples pápulas blanquecinas, de 
escasos milímetros, principalmente en ambas mejillas y en el 
dorso nasal del paciente.

a

b
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desestimó. Se continúa el seguimiento clínico 
del paciente con pruebas radiológicas.

COMENTARIO1-6

El SBHD es una rara genodermatosis de herencia 
autosómica dominante, que se caracteriza desde 
el punto de vista dermatológico por la presencia 
de fibrofoliculomas y/o tricodiscomas faciales que 
aparecen entre la tercera y cuarta década de la 
vida. Estos pacientes presentan mayor riesgo de 
desarrollar neoplasias renales, por lo que se reco-
mienda realizar ecografía renal y/o TAC al diagnós-
tico y posteriormente cada 3-5 años. Los neumo-
tórax espontáneos también son más frecuentes en 
estos pacientes, debido a la presencia de quistes 
pulmonares, si bien no hay protocolos establecidos 
sobre cuándo realizar radiografías de tórax o TAC 
durante el seguimiento, y se recomienda informar 
al paciente del mayor riesgo de presentar neumo-
tórax durante la realización de actividades que su-
pongan cambios de presión. Para el diagnóstico de 
esta entidad el paciente debe cumplir un criterio 
mayor o dos menores (Tabla 1), siendo la clínica cu-
tánea criterio mayor diagnóstico de este síndrome. 
Las lesiones cutáneas son asintomáticas, y es por 
ello que los pacientes pueden consultar por mo-
tivos estéticos, o bien acudir por otras razones al 
dermatólogo, por lo que es fundamental recono-
cer estas lesiones tan características y realizar una 
anamnesis dirigida, para un diagnóstico precoz que 
permita un seguimiento renal y pulmonar estrecho. 
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Tabla 1. Criterios diagnósticos

Criterios diagnósticos mayores

Presencia de mutación FLCN.

Presencia de >4 fibrofoliculomas o tricodiscomas, 
al menos uno confirmado histológicamente .

Criterios diagnósticos menores

Múltiples quistes pulmonares bilaterales basa-
les sin causa aparente, con o sin neumotórax 
espontáneo primario.

Familiar de primer grado con SBHD.

Debut precoz (<50 años) de tumor renal o la pre-
sencia de multiples tumores renales bilaterales 
o tumor renal de tipo cromófobo/oncocitotico. 

Es necesario un criterio mayor o dos menores 
para el diagnóstico de SBHD.
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ANAMNESIS
Mujer de 40 años con antecedente de asma en 
la infancia que consulta por líneas blancas en las 
uñas de los dedos de las manos de tiempo de evo-
lución desconocido (Figura 1). Refería preocupa-
ción por la posibilidad de una infección fúngica. 
A la anamnesis dirigida, la paciente refería como 
antecedente dermatológico, lesiones submama-
rias y axilares (Figura 2) recidivantes de años de 
evolución que empeoraban en verano y mejora-
ban con corticoides tópicos pautados por su mé-
dico de atención primaria. Su madre y su abuela 
habían presentado lesiones similares. 

Figura 1. Figura 2. 

a

b
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EXPLORACIÓN FÍSICA
Destacaban líneas longitudinales paralelas blan-
quecinas de diferente tamaño y grosor que afec-
taban de forma exclusiva las uñas de ambas 
manos. No se observaba la presencia de hemo-
rragias subungueales ni hiperqueratosis subun-
gueal así como cambios en la lámina ungueal. 
Además presentaba placas eritematosas periaxi-
lares y submamarias.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
se practicó un biopsia cutánea de una placa sub-
mamaria, que mostró acantolisis suprabasal focal 
junto a áreas de exoserosis.

DIAGNÓSTICO
Enfermedad de Hailey-Hailey (leuconiquia longi-
tudinal múltiple).

TRATAMIENTO
se han utilizado corticoides tópicos y análogos 
de la calcineurina así como infiltraciones de toxi-
na botulínica (TB).

EVOLUCIÓN
La paciente continua en seguimiento; las lesio-
nes intertriginosas remiten tras la infiltraciones 
de TB aunque las lesiones ungueales por las que 
consultó, han continuado estables.

COMENTARIO
La enfermedad de Hailey-Hailey (EHH), también 
conocida como: pénfigo familiar benigno, es 
una rara genodermatosis autosómica dominante 
que se caracteriza por ampollas flácidas, erosio-
nes, fisuras o lesiones vegetantes exudativas y 
malolientes, en áreas intertriginosas. Su causa; 
una mutación en una ATPasa del transportador 
de Ca2+ y Mn2+ del aparato de Golgi. Su funciona-
miento normal permite el procesamiento de pro-
teínas que intervienen en la normal adhesión de 
las células del estrato espinoso.1

En 1992 Burge2 describe múltiples líneas longi-
tudinales blancas asintomáticas en las uñas de 
las manos en 27 de 38 pacientes estudiados en 

su cohorte de pacientes con EHH. Establece por 
primera vez una relación entre la leuconiquia lon-
gitudinal y la EHH. Estas son más evidentes en las 
uñas de los pulgares y suelen estar ausentes en 
las uñas de los pies.3

La leuconiquia longitudinal múltiple también 
pueden aparecer en la enfermedad de Darier, 
aunque a diferencia de la EHH, los pacientes no 
presentan: fragilidad ungueal, hiperqueratosis 
subungueal, muesca en V distal o eritroniquia.1,2,3 
Otras causas de leuconiquia aislada son: traumá-
tica, tóxica, déficit nutricionales, onicopapiloma 
u onicomatricoma4.
Bel et al.5 describieron la dermatoscopia de la 
leuconiquia longitudinal en la EHH, asociada en 
dos casos, a hemorragias subungueales en as-
tilla, sin embargo no existen publicaciones con 
estudios histológicos de los cambios ungueales 
que originan estas.
En conclusión la presencia de leuconiquia lon-
gitudinal es una manifestación clínica de la EHH 
que puede ayudar en el diagnóstico de esta en-
fermedad.
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metamérica
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ANAMNESIS
Varón de 73 años que consultó por una lesión 
cutánea congénita en el glúteo derecho. La le-
sión estaba estable desde el nacimiento aunque 
de manera progresiva las pápulas más exofíticas 
habían aumentado de tamaño y actualmente le 
causaban molestias con el roce de la ropa.
Como antecedentes personales presentaba una 
hipertensión arterial controlada con tratamiento 
antihipertensivo e infección crónica por virus he-
patitis C con carga viral indetectable.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Placa de 14 cm de distribución metamérica en 
glúteo derecho formada por la agrupación de le-
siones papulonodulares color piel, algunas pedi-
culadas y otras subcutáneas (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicitó una ecografía de partes blandas 
que mostró varias lesiones heterogéneas de 
bordes mal definidos y no encapsuladas loca-
lizadas en dermis superficial. El estudio con 
el modo doppler no mostró vascularización 
(Figura 2).

Bajo consentimiento informado escrito y aneste-
sia local se realizó un afeitado y electrocoagula-
ción de la base de las 2 lesiones más excrecentes. 
El estudio histopatológico mostró 2 lesiones po-
lipoideas de base estrecha y superficie lisa com-
puestas por agregados de células adiposas de 
aspecto maduro que se agrupaban en lobulillos 
no encapsulados. Estos cúmulos de adipocitos 
se encontraban rodeados de haces de colágeno 
de la dermis reticular.

DIAGNÓSTICO
Nevus lipomatoso cutáneo superficial o de Hoff-
man-Zurhelle.

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Tras confirmarse el diagnóstico de nevus lipo-
matoso cutáneo superficial y realizarse la extir-
pación de las 2 lesiones más exofíticas que cau-
saban molestias al paciente, no se realizó ningún 
otro tratamiento o seguimiento.

COMENTARIO1-4

El nevus lipomatoso cutáneo superficial (NCLS) 
es una variedad infrecuente de malformación ha-

Figura 1.  Placa de 14 cm de distribución metamérica en 
glúteo derecho.

Figura 2.  El estudio con el modo doppler no mostró 
vascularización.
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martomatosa que se caracteriza por el hallazgo 
histopatológico de lóbulos de tejido adiposo bien 
diferenciado en la dermis. El primer caso fue des-
crito por Hoffman y Zurhelle en 1921 y hasta el 
momento han sido descritos unos 200 casos en 
la literatura. 
Clínicamente se suele presentar en forma de 
lesiones papulosas, tuberosas o nodulares de 
consistencia blanda y color piel normal o blan-
co-amarillentas. Pueden ser solitarias o múltiples 
(forma clásica), en cuyo caso suelen agruparse 
en placas o adquirir una disposición zosterifor-
me o regional, como el caso de nuestro paciente, 
localizándose típicamente en la cintura pelviana, 
región glútea o muslo. 
El diagnóstico de sospecha es clínico pero el 
diagnóstico definitivo se realiza con el estudio 
histopatológico de las lesiones, donde caracterís-
ticamente veremos tejido adiposo maduro en la 
dermis reticular con extensión en algunos casos 
hasta la dermis papilar. Los adipocitos pueden en-
contrarse aislados o formando agregados alrede-
dor de las glándulas ecrinas o vasos sanguíneos y 
frecuentemente los podemos ver entremezclán-
dose con los haces de colágeno dérmicos. 
El diagnóstico diferencial clínico debe incluir li-
pomas, fibrolipomas, nevus sebáceos, nevus de 

tejido conectivo o nevus de tejido elástico. Cuan-
do esta lesión coexiste con manchas café con le-
che debemos descartar que se trate de una neu-
rofibromatosis segmentaria. 
Al ser un proceso generalmente asintomático y 
totalmente benigno, el tratamiento sólo está in-
dicado por motivos estéticos o ante molestias. La 
extirpación quirúrgica ya sea completa o parcial 
es el tratamiento de elección.
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Manchas asintomáticas en un niño de 2 años
Elena Gil-de la Cruz, Raquel Aragón-Miguel, Alba Calleja-Algarra 
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ANAMNESIS
Un niño de 2 años acudió a la consulta de Derma-
tología por la aparición progresiva de pequeñas 
manchas cutáneas de coloración rojiza, asinto-
máticas.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observaron un total de 19 manchas de colora-
ción rojo-vinosa distribuidas por la cara, el cuello, 
el tronco y las extremidades (Figura 1). Se trataba 
de lesiones uniformes, no descamativas, con bor-
des netos regulares y un diámetro comprendido 
entre 2 y 5 cm. Su padre y uno de sus hermanos 
mayores presentaban lesiones similares, aunque 
en menor número (Figura 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Ante la sospecha clínica de un síndrome here-
ditario, se realiza estudio genético del paciente, 
confirmándose, mediante secuenciación com-
pleta del gen RASA1, que es portador de una va-
riante patogénica del mismo en heterocigosis, 
compatible con el diagnóstico clínico. Se conti-
núa entonces el estudio en familiares de primer 
grado. El resultado es positivo en su padre y en 
uno de sus hermanos, ambos con fenotipo carac-
terístico.

DIAGNÓSTICO
En base a los hallazgos clínicos, se realizó el 
diagnóstico de síndrome de malformación capi-
lar-malformación arteriovenosa. Las pruebas de 
imagen no revelaron malformaciones vasculares 
en otras localizaciones anatómicas.

TRATAMIENTO
Ante la ausencia de malformaciones vasculares 
en otros órganos distintos de la piel, se mantiene 

Figura 1.  Manchas de coloración rojiza en dorso de mano y 
antebrazo izquierdos del paciente.

Figura 2.  Mancha de coloración rojiza en muslo izquierdo de 
un hermano del paciente.
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una actitud expectante, con seguimiento a largo 
plazo del paciente. 
Por otra parte, tras obtener un resultado positivo 
en las pruebas genéticas en el padre y uno de 
los hermanos del paciente, está indicado conti-
nuar el estudio de portadores de la variante en su 
abuela paterna y en sus dos tías maternas.

EVOLUCIÓN
El paciente es seguido regularmente en consul-
tas de Dermatología Pediátrica, sin otros hallaz-
gos de los previamente descritos hasta el mo-
mento actual. 

COMENTARIO
El síndrome de malformación capilar-malforma-
ción arteriovenosa es una rasopatía en la que 
aparecen múltiples malformaciones capilares 
que en la mayoría de los casos son de pequeño 
tamaño y se localizan en la cara y los miembros1. 
Además, el 30% de los casos asocian malforma-
ciones arteriovenosas y/o fístulas arterioveno-
sas; y un 8% de los pacientes tienen síndrome 
de Parkes Weber, caracterizado por múltiples 
micromalformaciones arteriovenosas junto con 
una mancha capilar cutánea y excesivo creci-
miento de la extremidad afectada. Aunque sue-

le tratarse de mutaciones puntuales en el gen 
RASA12, también puede producirse por grandes 
deleciones o duplicaciones del gen. El patrón 
de herencia es autosómico dominante, con alta 
penetrancia y expresividad clínica muy variable, 
incluso entre miembros de la misma familia. Los 
portadores de la variante patogénica tienen un 
riesgo de descendencia afecta del 50%3; que 
puede evitarse mediante fecundación in vitro 
con diagnóstico preimplantacional. En caso de 
embarazo espontáneo, es posible realizar diag-
nóstico prenatal.
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17
Erupción micropapular en una mujer VIH positiva
Eva María Sánchez Martínez, Lya Magdalena Moneva Léniz, 
Patricia Pose Lapausa y Almudena Mateu Puchades

ANAMNESIS
Mujer de 44 años, natural de Nigeria, entre cu-
yos antecedentes personales destacaba el hecho 
de que era portadora del VIH en tratamiento con 
TARGA (carga viral <20 copias), así como del VHB 
(serología...). Fue remitida a consulta de derma-
tología desde medicina interna por lesiones cu-
táneas asintomáticas en tronco y extremidades 
de un mes y medio de evolución.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se apreciaban múltiples pápulas milimétricas de 
coloración levemente hipopigmentada respecto 
al resto de piel y de superficie brillante (Figura 1a). 
Las lesiones estaban distribuidas por tronco y ex-
tremidades tanto de manera aislada como agru-
padas formando placas o líneas (Figura 1b). No se 
encontraron lesiones en mucosas, anejos cutá-
neos ni en otras localizaciones.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se llevó a cabo una biopsia de una de las lesio-
nes, planteando como diagnósticos diferenciales 
el eczema papular, las verrugas vulgares o el li-
quen nítido. En el estudio histológico de la mues-
tra se observaron agregados linfohistiocitarios 
en dermis papilar, cada uno de ellos ocupando el 
espacio de dos o tres crestas epidérmicas, junto 
a una degeneración vacuolar de la basal en la epi-
dermis e incontinencia de pigmento (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
Liquen nítido.

TRATAMIENTO
La paciente fue informada de la benignidad y 
el carácter autorresolutivo de las lesiones, que, 
además, eran asintomáticas.

EVOLUCIÓN
En un control clínico a los tres meses, las lesiones 
habían desaparecido sin dejar cicatriz.

COMENTARIO
El liquen nítido es una dermatosis liquenoi-
de poco frecuente y de etiología desconocida, 
que afecta de manera predominante a niños y 
adultos jóvenes, sin diferencias entre hombres 
y mujeres. Las manifestaciones clínicas son su-
perponibles a las descritas en nuestra paciente: 
se trata de pápulas monomorfas de color piel 
y superficie lisa, que se disponen de formando 
agregados con fenómeno de Koebner positivo. 
Según su extensión, encontramos formas locali-
zadas o generalizadas. Presenta predilección por 
extremidades, tronco y genitales. Además, en 
un grupo de pacientes encontramos afectación 
ungueal en forma de traquioniquia o distrofia 
canaliforme media. En el estudio histológico de 
las lesiones cutáneas, encontramos como hallaz-
go patognomónico la presencia de un infiltrado 
linfohistiocitario o granulomatoso denso y focal 
ocupando varias crestas epidérmicas en la der-
mis papilar, denominado “imagen en garra”. Al 
tratarse de una patología benigna y autorreso-
lutiva, no requiere tratamiento. Se han descrito 
casos asociados a enfermedad de Crohn, enfer-
medad de Niemann-Pick o neurofibromatosis. 
Sin embargo, no hemos encontrado ningún caso 
en la literatura asociado a VIH, como ocurre en 
nuestra paciente. 
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Figura 1. a) Lesiones agrupadas en placas y líneas en el abdomen de la paciente. b) Pápulas milimétricas, monomorfas, hipopig-
mentadas y de superficie lisa y brillante. 

Figura 2.  Estudio histológico (HE, 20x). Agregado linfohistio-
citario en dermis papilar ocupando el espacio de dos o tres 
crestas epidérmicas. Se observa daño vacuolar de la basal e 
incontinencia de pigmento.

a b
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18
Pápulas queratósicas asintomáticas en miembros 
inferiores
Fernando García Souto, Roberto Peña Sánchez y Ángela Navarro Gilabert

ANAMNESIS
Varón de 75 años remitido por lesiones cutáneas 
asintomáticas que habían ido apareciendo pro-
gresivamente en los últimos meses. No presen-
taba ningún antecedente personal ni familiar de 
interés para el caso.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observaban múltiples pápulas grisáceas que-
ratósicas de unos 2-3 mm aisladas en zonas pre-

Figura 1.  Pápulas queratósicas blanco-grisáceas alrededor de 
tobillo y dorso de pie.

tibiales, alrededor de tobillos y dorso de ambos 
pies (Figura 1). No presentaba lesiones en otras 
localizaciones.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
No se realizaron pruebas complementarias. 

DIAGNÓSTICO
Estucoqueratosis.

TRATAMIENTO
Se pautó calcipotriol tópico una vez al día junto 
con emolientes con buena tolerancia.

EVOLUCIÓN
Las lesiones persistieron en el tiempo con mejo-
ría parcial a pesar del tratamiento. 

COMENTARIO
Descrita por primera vez por Kocsar y Ofner en 
19651, la estucoqueratosis es un trastorno benig-
no, adquirido y de etiopatogenia desconocida que 
acontece en pacientes de avanzada edad.2 Se ca-
racteriza por pápulas y nódulos blanco-grisáceos 
verrugosos, con aspecto clínico similar al estuco, 
y de aparición en zonas distales de miembros in-
feriores, especialmente alrededor de los tobillos.3 
Se ha relacionado la aparición de estucoquerato-
sis con el desarrollo de una mutación en el gen PI-
K3CA.4 El diagnóstico es eminentemente clínico; 
solo en casos dudosos sería necesaria la biopsia 
cutánea. Debe hacerse un diagnóstico diferencial 
con las verrugas vulgares, queratosis seborreicas, 
queratosis actínicas o la xerosis cutánea.5 Existen 
múltiples tratamientos con resultados variables, 
entre ellos, queratolíticos como la urea o el áci-
do salicílico, análogos tópicos de la vitamina D, la 
crioterapia y el curetaje.6
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19
Lesiones puntiformes faciales de aparición 
brusca
Francisco Javier de la Torre Gomar, Amaia Saenz Aguirre, 
Vanesa Fatsini Blanch y Zuriñe Martínez de Lagrán Álvarez de Arcaya

ANAMNESIS
Varón de 74 años, sin antecedentes personales 
de interés, que consultaba por lesiones de apa-
rición brusca, de tres días de evolución distribui-
das por ambas zonas malares. El paciente refería 
que había padecido en días previos un cuadro 
catarral acompañado de tos intensa. No presen-
taba otra clínica asociada.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En la exploración física se apreciaban lesiones 
eritematosas, de aspecto vascular, no palpables, 
que no palidecían a la digitopresión y de peque-
ño tamaño (3-4 mm) distribuidas por ambas zo-
nas malares (Figura 1). No se apreciaron lesiones 
cutáneas a otros niveles.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una biopsia cutánea de una de las le-
siones en la que se visualizaban vasos capilares 

discretamente ectásicos con extravasación de 
hematíes en una dermis con cambios de elasto-
sis. No se observaba daño vascular y no existían 
fenómenos de necrosis fibrinoide, depósito ami-
loide, pigmento férrico ni infiltrado inflamatorio 
acompañante.
También se realizó estudio analítico incluyendo 
hemograma, bioquímica, estudio de coagula-
ción, proteinograma, complemento, crioglobuli-
nas, anticuerpos antinucleares y niveles de vita-
mina C. No mostró hallazgos patológicos.

DIAGNÓSTICO
Petequias por aumento de la presión capilar fa-
cial.

EVOLUCIÓN
Se realizó observación y seguimiento de las le-
siones, presentando resolución espontánea en 
unos días (Figura 2).

Figura 1.  Lesiones eritematosas, de aspecto vascular, no pal-
pables, que no palidecían a la digitopresión y de pequeño ta-
maño distribuidas por zona malar.

Figura 2.  Resolución espontánea de las lesiones.
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COMENTARIO
Conocemos como petequias a las máculas de 
menos de 4 mm de diámetro, de tonalidad erite-
matosa o violácea, que no palidecen a la presión 
y que no son palpables. La aparición brusca de 
petequias asintomáticas en el área facial o cervi-
cotorácica se ha descrito después de la manio-
bra de Valsalva (vómitos, el parto, crisis convul-
sivas, deportes como halterofilia o episodios de 
tos paroxística). El mecanismo fisiopatológico 
consiste en un incremento en pico de la presión 
venosa, que se transmite de manera retrógrada 
al lecho capilar dérmico, produciéndose extrava-
sación hemática. Las lesiones se autorresuelven 
tras 24-72 horas, una vez desaparece el desenca-
denante.

El diagnóstico diferencial incluye vasculitis leu-
cocitoclástica, trastornos hematológicos plaque-
tarios y de la coagulación, causa medicamentosa 
y paraproteinemias entre otros.
En nuestro paciente, el antecedente de tos pa-
roxística antes del inicio de las lesiones y la 
ausencia de otras alteraciones en las pruebas 
complementarias realizadas permitió atribuir la 
clínica al aumento de presión capilar en el terri-
torio facial.
Creemos importante conocer la existencia de 
esta entidad e incluirla en el diagnóstico diferen-
cial de lesiones petequiales de localización facial.
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20
“Doctor, me han salido unos granitos 
en las axilas”
Íñigo Aranguren López, Lídia Sobrevias Bonells, James Anderson Vildósola 
y Aitor de Vicente Aguirre

ANAMNESIS
Mujer de 40 años, sin antecedentes de interés 
para el proceso actual, presentaba una erupción 
en ambas axilas de varios meses de evolución. 
Las lesiones eran levemente pruriginosas, au-
mentando el prurito en situaciones de calor y su-
doración. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
En ambos pliegues axilares, se apreciaban múlti-
ples pápulas redondeadas milimétricas agrupadas, 
variando su coloración de color piel a levemente 
eritematosa (Figura 1). Se observaba crecimiento 
de vello desde el centro de algunas de las lesiones 
(Figura 2). No se objetivó ninguna otra lesión simi-
lar en el resto del tegumento. El resto de la explo-
ración física fue totalmente normal.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se practicó biopsia de una de las lesiones. El es-
tudio histopatológico reveló una epidermis con 

hiperqueratosis compacta, con exocitosis linfáti-
ca intraepidérmica en los acrosiringios. En dermis 
profunda se observaba un infiltrado linfohistioci-
tario en la vecindad del ducto de las glándulas 
apocrinas y en la fascia del folículo piloso. No se 
observaban lesiones granulomatosas.

DIAGNÓSTICO
Enfermedad de Fox-Fordyce.

TRATAMIENTO
No se realizó ningún tratamiento.

EVOLUCIÓN
Las lesiones permanecieron estables, sin cam-
bios en el tamaño y la extensión de las mismas. 

COMENTARIO
La enfermedad de Fox-Fordyce (EFF) o miliaria 
apocrina es una entidad infrecuente que afecta a 
las glándulas sudoríparas apocrinas1. Se presenta 

Figura 1.  Múltiples pápulas redondeadas de coloración piel a 
levemente eritematosas en el pliegue axilar derecho.

Figura 2.  Mismas lesiones en pliegue axilar izquierdo. Se ob-
servan tallos pilosos en el centro de varias pápulas.
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típicamente en mujeres postpuberales2. Aunque 
su etiología permanece incierta, se han descri-
to casos de EFF tras procedimientos de depila-
ción con láser2. Se caracteriza por la aparición 
de pápulas foliculares normocoloreadas o erite-
matosas en zonas con abundancia de glándulas 
apocrinas, como axilas, ingles, área anogenital, 
areolas y ombligo1,2. La EFF suele ser prurigino-
sa, aumentando el prurito en situaciones que 
aumentan la secreción apocrina como el calor, 
estrés emocional o determinados fármacos1.
Los hallazgos histopatológicos son variados2, 
aunque típicamente se observa hiperquerato-
sis y taponamiento de las glándulas apocrinas, 
con su consiguiente dilatación y ruptura. El 
infiltrado inflamatorio perifolicular y periglan-
dular son también característicos de esta pato
logía1.

A pesar de que se han utilizado múltiples tra-
tamientos tanto físicos como farmacológicos 
para la el tratamiento de la EFF, ninguno ha de-
mostrado ser definitivo. Entre estas terapias se 
encuentran corticoides tópicos e intralesiona-
les, retinoides tópicos y sistémicos, clindamici-
na tópica, anticonceptivos orales, fototerapia, 
laser fraccionado de CO2 o láser de colorante 
pulsado1,2.
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1.	 Miao C, Zhang H, Zhang M, Zhang X. Fox-Fordy-

ce disease. An Bras Dermatol. 2018;93:161-2.
2.	 Alés-Fernández M, Ortega-Martínez de Victo-

ria M, García-Fernández de Villalta MJ. Lesiones 
axilares después de tratamiento de depilación 
con luz pulsada intensa. Actas Dermosifiliogr. 
2015;106:61-2.





Miscelánea

21
Geometría cutánea: arcos, 
anillos y dobles bordes
Íñigo Navarro Fernández
Carlos Durán Vian
Leandra Reguero del Cura
María Marcellán Fernández



636

21
Geometría cutánea: arcos, anillos y dobles bordes
Íñigo Navarro Fernández, Carlos Durán Vian, Leandra Reguero del Cura 
y María Marcellán Fernández

ANAMNESIS
Varón de 56 años con antecedentes personales 
de rinitis alérgica y asma de larga evolución, que 
fue derivado desde atención primaria por cuadro 
que presentaba desde la infancia, consistente en 
erupciones eritematodescamativas recurrentes 
muy pruriginosas. Había sido etiquetado previa-
mente de dermatitis atópica y recibía tratamien-
to con corticoides tópicos, con mal control de su 
enfermedad. Asimismo, refería haber tenido poca 
densidad capilar desde la niñez. El paciente ne-
gaba problemas del desarrollo durante la infancia 
y carecía de antecedentes familiares de interés.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se apreció intensa xerosis generalizada, con pla-
cas eccematosas diseminadas por cara y extremi-
dades. En cara lateral de ambas extremidades in-
feriores el paciente presentaba placas policíclicas 
de tonalidad violácea, con doble borde descama-
tivo de morfología serpiginosa (Figura 1). Además, 
se apreció ausencia de vello en la cola de las cejas 
con pérdida de densidad en el resto de estas, así 
como en cuero cabelludo. (Figura 2a). En la tricos-
copia de las cejas se observó tricorrexis invagina-
ta con varios pelos con aspecto de “tee de golf” y 
en “caña de bambú” (Figura 2b).

Figura 2.  a) Pérdida de densidad capilar difusa en cuero cabelludo y en ceja. b) Imagen dermatoscópica de la ceja en la que se 
aprecian pelos en “tee de golf” y en “caña de bambú”. 

Figura 1.  Placas de disposición arciforme con doble borde paralelo descamativo en cara lateral de ambos muslos del paciente. 

a b



637

Miscelánea

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Las pruebas de laboratorio objetivaron cierta eo-
sinofilia periférica, con elevación de la IgE. El exa-
men histológico mostró hiperplasia psoriasiforme 
con focos de paraqueratosis adyacentes a áreas 
de ortoqueratosis y normogranulosis. Además, en 
la dermis superficial se apreció un moderado in-
filtrado inflamatorio linfohistiocitario perivascular.

DIAGNÓSTICO
Síndrome de Comèl-Netherton.

TRATAMIENTO
Se pautó ciclo de corticoides orales hasta lograr 
controlar la sintomatología. Posteriormente, se ini-
ció tratamiento con fototerapia, pero, tras mala to-
lerancia, pasó a acitretino a dosis de 10 mg al día.

EVOLUCIÓN
Tras dos meses de tratamiento con acitretino se 
consigue una remisión parcial de los síntomas, con 
menos brotes y menos intensidad que lo que pre-
sentaba en fases previas. Hasta la fecha el paciente 
no ha presentado efectos adversos derivados de 
este tratamiento. Por ello, en el momento actual se 
está valorando el aumento de la dosis de acitretino 
de cara a lograr un mejor control de la enfermedad.

COMENTARIO
El síndrome de Netherton es un trastorno autosó-
mico recesivo con una incidencia en uno de cada 
50000 nacimientos. El origen de la enfermedad 
está en la mutación de gen SPINK5, que codifica a 
la proteína LEKTI, y cuya pérdida de función favo-
rece produzca una actividad descontrolada de las 
proteasas a varios niveles, condicionando que se 
produzca la clásica clínica de alteraciones capila-
res, ictiosis linear circunfleja y alteraciones inmu-
nitarias (diátesis atópica, infecciones recurrentes).1

La dermatoscopia juega un papel cada vez más 
relevante en el diagnóstico de las enfermedades 
del pelo. En el caso del síndrome de Netherton, 
la presencia de tricorrexis invaginata se aprecia 
como una invaginación del tallo distal del pelo en 
la parte proximal, dando aspecto de pelo en “caña 

de bambú” o, si se fractura el extremo terminal, en 
“tee de golf”. Estas alteraciones se observan mejor 
en las cejas que en otras áreas pilosas. Hay otras 
alteraciones capilares que pueden observarse en 
este síndrome, como el pili torti o la tricorrexis no-
dosa. Sin embargo, no son tan específicas.2

En cuanto al tratamiento, además de los clásicos 
con corticoides tópicos, fototerapia y retinoides, 
está cada vez más instaurado el tratamiento con 
modificadores biológicos, en particular con los 
inhibidores del factor de necrosis tumoral.3 El co-
nocimiento más extenso de la patogenia de esta 
enfermedad podrá llevar al desarrollo de terapia 
dirigida en el futuro. Estos nuevos tratamientos 
podrían implicar terapia génetica, el reemplazo de 
ciertas proteínas de la barrera epidérmica o el uso 
de moléculas que inhiban la actividad aumentada 
de las proteasas que existe en estos pacientes.4

En conclusión, el síndrome de Netherton es un tras-
torno poco frecuente, pero con una clínica caracte-
rística que hace que resulte un diagnóstico clínico 
sencillo para aquellos profesionales que estén fami-
liarizados con la enfermedad, especialmente con el 
desarrollo de la tricoscopia. Por lo tanto, es un cua-
dro que todos los dermatólogos deberían conocer 
para optimizar el tratamiento de estos pacientes.
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22
Lesiones pruriginosas recurrentes localizadas en 
escote
José Antonio Lebrón Martín, María Dañino García, Antonio Durán Romero 
y Mercedes Morillo Andújar

ANAMNESIS
Mujer de 44 años, sin antecedentes personales 
de interés ni tratamiento médico habitual. Acude 
a nuestra consulta de urgencias, para valoración 
de lesiones cutáneas pruriginosas en escote de 
dos semanas de evolución. La paciente refería 
haber presentado brotes similares en otras oca-
siones, todos ellos autolimitados en pocas sema-
nas. No encontraba una relación evidente con la 
exposición solar, aunque refería empeoramiento 
coincidiendo con los primeros días de la mens-
truación. No había realizado ningún tratamiento 
y no había presentado fiebre ni otra sintomatolo-
gía sistémica.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se apreciaban lesiones papulosas eritematosas e 
hiperqueratósicas, de pocos milímetros de tama-
ño, que afectaban a zona del escote y en menor 
medida, a región interpectoral (Figura 1). No se 
objetivaron lesiones mucosas ni ungueales.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Los exámenes de laboratorio realizados (sistemá-
tico de sangre y orina, bioquímica y autoinmu-
nidad) no mostraron ningún dato de interés. Se 
realizó una biopsia punch de una de las lesiones, 
evidenciándose en el estudio histológico, para-
queratosis y acantólisis suprabasal (Figura 2).

Figura 1.  Lesiones papulosas eritematosas e hiperqueratósi-
cas de pequeño tamaño.

Figura 2.  Piel con acantólisis intraepidérmica suprabasal e hi-
perqueratosis, con leve infiltrado inflamatorio linfocitario
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DIAGNÓSTICO
Enfermedad de Grover.

TRATAMIENTO
Se indicó tratamiento con antihistamínicos y be-
tametasona crema, con buena respuesta y reso-
lución de las lesiones.

EVOLUCIÓN
En la revisión, se constató mejoría de las lesiones 
con el tratamiento, persistiendo alguna lesión ais-
lada. Posteriormente, la paciente ha presentado 
brotes similares con menor frecuencia y bien con-
trolados con corticoides tópicos, por lo que no ha 
sido necesario iniciar tratamiento sistémico.

COMENTARIO1

La enfermedad de Grover (dermatosis acantolí-
tica transitoria y persistente) es una dermatosis 
pruriginosa, papular y/o papulovesicular poco 
frecuente que afecta con mayor frecuencia al 
tronco. La etiología es desconocida, pero pare-
ce haber una asociación con el calor y la sudo-
ración. 

Desde el punto de vista clínico, típicamente la 
erupción consiste en pápulas eritematosas in-
tensamente pruriginosas, que afectan de forma 
predominante al tronco. En ocasiones, podemos 
encontrar lesiones vesiculosas, hiperqueratósi-
cas o erosivocostrosas. Los pacientes pueden 
presentar una erupción autolimitada, o un curso 
persistente y recalcitrante.
El diagnóstico se basa en el estudio histopato-
lógico, siendo el hallazgo clave la acantólisis 
epidérmica suprabasal y estableciéndose el 
diágnostico diferencial con la enfermedad de 
Darier.
En cuanto al tratamiento, se deben evitar factores 
desencadenantes, como el calor y la sudoración. 
Como primera línea de tratamiento, se emplean 
los corticoides tópicos y los antihistamínicos. En 
casos refractarios, se han propuesto distintos 
tratamientos como corticoides orales, retinoides 
sistémicos, fototerapia o metotrexato.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Grover RW. Transient acantholytic dermatosis. 

Arch Dermatol. 1970;101:426-34.
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23
No todo es pitiriasis versicolor
José Luis Galán Sánchez, Claudia García Martín 
y Raquel Carrascosa de Lome

ANAMNESIS
Mujer de 20 años, sin antecedentes personales 
de interés, que acudió a la consulta hace 6 años 
por la aparición de lesiones asintomáticas locali-
zadas predominantemente en región intermama-
ria y zona lumbar.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física presentaba placas hipo-
pigmentadas de superficie brillante y desca-
mación fina, con patrón reticulado (Figura 1). 
La sospecha diagnóstica inicial fue de pitiria-
sis versicolor, por lo que se pautó tratamiento 
con sertaconazol tópico durante un mes. Ante 
la falta de mejoría, se añadió itraconazol oral y 
se solicitó un cultivo de piel que resultó nega-
tivo. La biopsia cutánea mostró una epidermis 
con acantosis, leve papilomatosis y discreta 
hiperqueratosis. Con técnicas de inmunohis-
toquímica se demostró la presencia de me-
lanocitos. La tinción de PAS fue negativa. El 
diagnostico fue de papilomatosis confluente y 
reticulada variante hipopigmentada. Se pautó 
tratamiento con minociclina oral 100 mg/día 
durante 4  meses, con la resolución completa 
de las lesiones. Además, se diagnosticó de alo-
pecia androgenética leve y pseudoacantosis 
nigricans en el cuello y las axilas, por lo que se 
solicitó una analítica, que mostró testosterona 
libre (17,2 pg/ml) y androstendiona (7,7 ng/ml) 
elevadas. 
La paciente estuvo sin lesiones hasta hace 8 me-
ses, cuando comenzó con lesiones similares a las 
previas. Se diagnosticó nuevamente de papilo-
matosis confluente y reticulada variante hipopig-
mentada y se pautó minociclina oral 100 mg/día 
2 meses con resolución completa. La paciente 
lleva 7 meses sin lesiones.

COMENTARIO
La papilomatosis confluente y reticulada o sín-
drome de Gougerot-Carteaud es un desorden 
de la queratinización poco frecuente que afecta 
predominantemente a mujeres jóvenes1. Clási-
camente se ha relacionado con la infección por 
Malassezia furfur, no obstante, el tratamiento con 
antifúngicos no tiene una buena efectividad. Se 
ha descrito también la infección por la bacteria 
gram-positiva Dietzia papilomatosis, lo cual ex-
plicaría su buena respuesta a la antibioterapia 
oral1. También se ha asociado a causas no infec-
ciosas como la obesidad y la resistencia a la in-
sulina2, así como con diferentes desórdenes en-
docrino-metabólicos. Habitualmente se trata de 
lesiones parduzcas, no obstante, se ha descrito 
una variante hipopigmentada, mucho más infre-
cuente, en la que las lesiones son hipocromas y 
generalmente con descamación fina superficial. 
El diagnóstico diferencial, debe realizarse con la 
pitiriasis versicolor6. La confirmación es histoló-
gica, mostrando la biopsia cutánea hiperquera-
tosis con acantosis, papilomatosis y presencia 
de melanocitos en la capa basal1,5,6. Este hallazgo 
destaca por estar presente incluso en la variante 
hipopigmentada que describimos. 
El tratamiento más efectivo es la antibioterapia 
oral con minociclina 100 mg al día1,7. 
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dez-Velasco DM. Confluent and Reticulated Pa-
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reticulate papillomatosis of Gougerot-Carteaud 
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Figura 1.  Placas hipocrómicas con morfología reticulada y descamación fina en el abdomen.

and obesity: dermoscopic findings. An Bras Der-
matol. 2014;89:507-9.
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me-associated Confluent and Reticulated Pa-
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24
“¡Que me crecen los dedos!”
Juan Torre Castro, Cristina Moya Martínez, Joaquín López Robles 
y José Luis Díaz Recuero

ANAMNESIS
Un varón de 26 años sin antecedentes personales 
de interés consultó en el Servicio de Dermatolo-
gía por un engrosamiento cutáneo de las caras 
laterales de los dedos de ambas manos a nivel 
de las articulaciones interfalángicas proximales 
de años de evolución. No refería dolor, limitación 
funcional, ni otras manifestaciones cutáneas o 
sistémicas asociadas.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se objetivó una tumefacción asociada a deformi-
dad de forma simétrica en las caras laterales de las 
articulaciones interfalángicas proximales de los de-
dos segundo a cuarto de ambas manos (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Radiografía que no evidenciaba daño óseo sub-
yacente, aunque sí un discreto engrosamiento de 
partes blandas a nivel de articulaciones interfalán-
gicas proximales. La analítica con perfil de autoin-
munidad fue anodina. Se decidió toma de biopsia 
para estudio histopatológico, el cual evidenció, 
bajo una epidermis ligeramente acantótica e hi-

a

b

Figura 1. Figura 2.

perqueratósica, un engrosamiento dérmico a ex-
pensas de fibras colágenas, dispuestas en grue-
sos haces de manera desordenada. Los depósitos 
de mucina dérmicos estaban incrementados y se 
evidenció un aumento de fibroblastos sobre todo 
en dermis reticular profunda (Figura 2).
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DIAGNÓSTICO
Paquidermodactilia.

TRATAMIENTO
Dado el carácter benigno de la entidad y la au-
sencia de clínica acompañante, se decidió una 
actitud expectante. 

EVOLUCIÓN
En las posteriores visitas de seguimiento clínico 
las lesiones se mantuvieron estables y el pacien-
te no refirió nueva sintomatología asociada. 

COMENTARIO
La paquidermodactilia es una forma localizada 
de fibromatosis digital de comportamiento be-
nigno que clínicamente se presenta como un en-
grosamiento de los márgenes laterales de las arti-
culaciones interfalángicas proximales los dedos 
de las manos, respetando el primer y el quinto 
dedo de forma usual. Afecta predominantemen-
te a varones jóvenes y se asocia en ocasiones a 
nódulos de Garrod (presentes en la cara dorsal 
de interfalángicas proximales o metacarpofalán-

gicas de las manos). Los hallazgos histopatoló-
gicos consisten en un engrosamiento dérmico a 
expensas de un aumento de fibras de colágeno 
dispuestas de forma desordenada y de la prolife-
ración discreta de fibroblastos. Los depósitos de 
mucina dérmicos se encuentran incrementados 
y hay una disminución de fibras elásticas. En-
tre los diagnósticos diferenciales clínicos cabe 
destacar la artritis psoriásica, la artritis reuma-
toide o la artritis idiopática juvenil; entidades de 
peor pronóstico y que cursan con daño articu-
lar. El pronóstico de esta entidad es bueno, no 
asociándose con afectación sistémica. En casos 
seleccionados se han descrito tratamientos con 
corticoides intralesionales o cirugía.

BIBLIOGRAFÍA
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25
Cosquillas como clave diagnóstica en una lesión 
pigmentada
Juan Jiménez Cauhé, Ana Suárez Valle y Bibiana Pérez García

ANAMNESIS
Varón de 43 años, trasplantado renal desde hacía 
18 años, que había sido intervenido de un segun-
do trasplante renal hacía 3 meses. Consultaba 
por una lesión pigmentada en la areola izquier-
da, de crecimiento progresivo, que apareció des-
pués del segundo trasplante. La lesión era asinto-
mática y sin historia de sangrado.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se observaba una placa de 3x1cm, marrón oscu-
ra, de aspecto verrucoso e hiperqueratósico en 
la parte superior de la areola izquierda (Figura 
1a). Durante la exploración el paciente se mostró 
incómodo y reticente a continuar examinando la 
zona Llamaba la atención una gran sensibilidad 
cutánea en la zona del pezón, con cosquillas y 
risa incontrolables al mínimo roce y al apoyar el 
dermatoscopio, realizando movimientos involun-
tarios de retirada que dificultaron la exploración.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
A la dermatoscopia no mostraba retículo pig-
mentado, vasos atípicos ni otros signos suges-
tivos de malignidad. Se observaban estructuras 
poligonales y anguladas (“terrones” o “clods”) 
con superficie queratósica, marrón oscura y bri-
llante (Figura 1b).

DIAGNÓSTICO
Dado que se trataba de un paciente trasplantado 
con tratamiento inmunosupresor prolongado, el 
diagnostico diferencial inicial de una lesión pig-
mentada de reciente aparición fue muy amplio. 
Sin embargo, la dermatoscopia fue esencial y 
muy tranquilizadora. Se estableció un diagnósti-
co de presunción de hiperqueratosis nevoide de 
la areola-pezón. Dada la sensación desproporcio-

nada de cosquillas en la zona, se reinterrogó al 
paciente, que admitió la posibilidad de una falta 
de higiene a dicho nivel debido al disconfort que 
le producía.

TRATAMIENTO
Con la sospecha de una dermatosis neglecta, se 
planteó el curetaje de la lesión.

EVOLUCIÓN
Tras la aplicación de crema anestésica en oclu-
sión durante 2 horas, la lesión se reblandeció y 
se retiró fácilmente con una cureta de 4 mm, sin 
dolor ni sangrado (Figuras 1c, 1d).

COMENTARIO
La hiperqueratosis de la areola-pezón (HAP) es 
una entidad benigna e infrecuente descrita en 
1923 por Tauber. Se han propuesto varias clasifi-
caciones pero todavía persiste el debate sobre si 
se trata de una entidad propia o es una presenta-
ción clínica de otras dermatosis1. En la práctica, 
la HAP es un diagnóstico puramente morfológico 
que consiste en una placa marrón queratósica, 
uni o bilareral, en el complejo areola-pezón. La 
forma idiopática se conoce también como hiper-
queratosis nevoide del pezón y es más frecuente 
en mujeres en edad fértil. Sin embargo, esta enti-
dad es cuestionada y la mayoría de autores seña-
lan que la hiperqueratosis es una manifestación 
de otra dermatosis. Entre ellas, el diagnóstico di-
ferencial incluye acantosis nigricans, queratosis 
seborreica y nevus epidérmico. Asimismo, tumo-
res malignos como la enfermedad de Paget, mela-
noma o carcinoma basocelular pigmentado pue-
den simular una HAP1. Sin embargo, la HAP como 
resultado de la evitación del lavado personal en 
esa zona no se ha descrito y está probablemente
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infraestimada. Solamente se han reportaron dos 
casos de placas acantosis nigricans-like en los 
pezones debido a una mala higiene2. El aspecto 
marrón e hiperqueratósico, similar a otras der-
matosis terra firma-formes, proviene del acúmulo 
progresivo de detritus celulares y queratina du-
rante un tiempo prolongado. 
Como conclusión, una sensibilidad cutánea des-
proporcionada en ciertas zonas del cuerpo pue-
de ser una pista esencial en la anamnesis de este 
tipo de lesiones, debiendo incluir una dermatosis 
neglecta en el diagnóstico diferencial de la hiper-
queratosis de la areola-pezón. 

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Baykal C, Büyükbabani N, Kavak A, Alper M. 

Nevoid hyperkeratosis of the nipple and areo-
la: a distinct entity. J Am Acad Dermatol. 
2002;46(3):414-8. 

2.	 Kaminska-Winciorek G, Wydmanski J, Scope A, 
Argenziano G, Zalaudek I. “Neglected nipples”: 
acanthosis nigricans-like plaques caused by 
avoidance of nipple cleansing. Dermatol Pract 
Concept. 2014;4(3):17. 

Figura 1.  Imagen clínica y dermatoscópica de la lesión antes (a, b) y después (c, d) del curetaje. Placa marrón e hiperqueratósica 
en porción superior de la areola izquierda (a), con estructuras poligonales y anguladas de superficie oscura brillante a la derma-
toscopia (b).

a b

c d
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26
Escamas en un paciente con epilepsia
Laura Condal Rovira, Verónica Mora Fernández y Elena Del Alcázar Viladomiu

ANAMNESIS
Varón de 16 años, nacido pretérmino a los ocho 
meses de gestación y con antecedentes de epi-
lepsia focal criptogenética diagnosticada a los 
12 años de edad, sin déficit cognitivo asociado. 
Antecedente obstétrico de gestación bicorial 
biamniótica, con hermano mellizo asintomático. 
Como antecedentes familiares tenía un tío ma-
terno con diagnóstico de epilepsia a los 20 años 
sin lesiones cutáneas acompañantes.
Explicaba xerosis y descamación generalizada 
desde el nacimiento que empeoraban en invier-
no y mejoraban en verano. Según refería, hasta el 
momento estas lesiones habían sido orientadas 
como dermatitis atópica y no había realizado nin-
gún tratamiento específico.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En el examen físico presentaba escamas grandes 
y romboidales de color marrón oscuro, localiza-
das principalmente en tronco, glúteos, codos y 
rodillas, con afectación bilateral y simétrica (Fi-
guras 1a y 2a). Además, presentaba descamación 
generalizada en cuero cabelludo. Respetaba 
cara, pliegues, palmas y plantas. No se observó 
compromiso ungueal, dental ni mucoso.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó biopsia de piel que mostraba hiperque-
ratosis compacta moderada y presencia de capa 
granulosa predominantemente de grosor normal 
y focalmente adelgazada.
La determinación de actividad enzimática arisul-
fatasa C resultó indetecable. 
Se completó con un estudio genético que mostró 
una microdeleción de 103 Kb, en mosaico del 40%, 
en el cromosoma Xp22.31. Esta mutación incluye 
los dos últimos exones del gen STS y es la cau-

sante de la ictiosis ligada al X. También se objetivó 
una microduplicación de aproximadamente 600 
kb, en mosaico del 50%, en el cromosoma 16p11.2.

DIAGNÓSTICO
Ictiosis recesiva ligada al X y síndrome de micro-
duplicación de 16p11.2 en mosaico.

TRATAMIENTO 
De entrada, se indicaron medidas generales de cui-
dado con emolientes y agentes queratolíticos, pero 
dada la persistencia e importante afectación clíni-
ca, se inició tratamiento con acitretina 25 mg al día.

EVOLUCIÓN
A los 2 meses de tratamiento, el paciente pre-
sentaba franca mejoría de las lesiones cutáneas, 
persistiendo únicamente xerosis generalizada sin 
escamas gruesas (Figuras 1b y 2b). Además, se 
remitió a Oftalmología que descartó opacidades 
corneales asintomáticas. No se ofreció estudio 
genético al hermano mellizo ni a los padres dado 
que las mutaciones se encontraban en mosaico.

COMENTARIO
La ictiosis recesiva ligada al X es la segunda for-
ma de ictiosis en frecuencia (después de la ic-
tiosis vulgar), con una prevalencia de 1:2.500-
6.000. Se produce por una deleción (90%) o 
mutación inactivante en el gen que codifica la 
enzima sulfatasa esteroidea (STS) localizado en 
el cromosoma X, por lo que se ven afectados los 
hijos de madres portadoras. Este déficit enzimá-
tico en la epidermis resulta en un aumento de 
sulfato de colesterol que genera hiperqueratosis 
por retención. El diagnóstico diferencial incluye 
principalmente la ictiosis vulgar, que no suele 
debutar antes de los 3 meses de vida.
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El déficit o la ausencia de STS puede asociarse 
a opacidades corneales asintomáticas (50% en 
los varones afectos y 25% de las mujeres porta-
doras), a criptorquidia (20% de los casos) y, ade-
más, alteraciones neurológicas cuando hay afec-
tación de otros genes.
Nuestro paciente también presentaba una micro-
duplicación en el cromosoma 16p11.2, la cual se 
ha visto asociado a mayor probabilidad de retra-
so en el habla y el lenguaje, dismorfia facial, re-
traso en el desarrollo, alteraciones conductuales, 
trastornos psiquiátricos y, en un 15% de los ca-
sos, a epilepsia. 
El tratamiento consiste en queratolíticos, agen-
tes emolientes y/o retinoides orales.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Fernandes NF, Janniger CK, Schwartz RA. 

X-linked ichthyosis: an  oculocutaneous geno-
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2.	 Takeichi T, Akiyama M. Inherited ichthyosis: 
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Figura 1.  a) Escamas gruesas marronáceas y romboidales en codos. b) Se aprecia desaparición por completo de las escamas 
gruesas en codos tras el tratamiento con acitetrina.

Figura 2.  a) Escamas grandes y marrones en ambas rodillas. b) Resolución de la descamación tras el tratamiento con acitretina.
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27
Lesiones inflamatorias lineales en niña de 3 años
Leandra Reguero del Cura, Carlos Durán Vían, Íñigo Navarro Fernández 
y Cristina Gómez Fernández

ANAMNESIS
Paciente de 3 años de edad sin antecedentes 
personales de interés que consulta por brote de 
lesiones inflamatorias pruriginosas en hemicuer-
po derecho, con respeto facial, palmoplantar y 
de mucosas, sin clínica sistémica acompañante. 
Los padres refieren lesiones similares persisten-
tes desde los dos meses de vida en axila derecha. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física destaca la presencia de 
lesiones eritematosas hiperqueratósicas con hi-
perpigmentación en la periferia distribuidas a lo 
largo de las líneas de Blaschko en el hemicuerpo 
derecho de predominio en la ingle y con demar-
cación abrupta en la línea media (Figura 1). No 
presenta dismetrías ni alteraciones óseas y la ex-
ploración neurológica es normal.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se llevó a cabo una biopsia cutánea en flanco 
derecho con resultado de nevus epidérmico con 
focos de hiperqueratosis epidermolítica.

DIAGNÓSTICO
Nevus epidérmico verrucoso inflamatorio lineal, 
variedad unius lateris.

TRATAMIENTO
Se instauró tratamiento tópico con agentes que-
ratolíticos y emolientes con efecto antiprurigi-
noso.

EVOLUCIÓN
La paciente se mantiene controlada con el tra-
tamiento tópico presentando ocasionalmente 

brotes leves que no precisan intensificación del 
tratamiento y con clara mejoría en los meses de 
verano en relación a la exposición solar. 

COMENTARIO
Presentamos el caso de un nevus epidérmico ve-
rrucoso inflamatorio lineal (NEVIL) extenso que 
compromete tronco y miembros de hemicuerpo 
derecho siguiendo las líneas de Blaschko, des-
cripción que corresponde a la variedad nevus 
unius lateris. El nevus epidérmico es un hamar-
toma derivado de los queratinocitos, producido 
por una mutación somática de las células epi-
dérmicas durante su migración desde la cresta 
neural a través de las líneas de Blaschko. La di-
versidad de hallazgos clínicos e histopatológicos 
de estos nevus ha determinado que existan des-
critas muchas variantes. El NEVIL es una entidad 
relativamente rara, hasta cuatro veces más fre-
cuente en mujeres; el 75% aparece antes de los 5 
años de edad y clínicamente se manifiesta como 
múltiples pápulas eritematodescamativas pru-
riginosas que coalescen para formar una placa 
lineal generalmente en una extremidad. La edad 
de debut, la ausencia de desarrollo de lesiones 
de psoriasis adicionales a lo largo del tiempo y 
la ausencia de antecedentes familiares permiten 
realizar el diagnóstico diferencial con la psoriasis. 
El tratamiento se realiza con emolientes, agentes 
queratolíticos, corticoides y retionides tópicos. 
En formas más severas se han utilizado retinoides 
orales y tratamientos sistémicos para la psoriasis 
con resultados variables. 
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Figura 1.  Placas eritematosas hiperqueratósicas siguiendo las líneas de Blaschko en el hemicuerpo derecho, más llamativas en 
pliegue inguinal.





Miscelánea

28
Máculas hipopigmentadas 
de instauración brusca
Maialen Azcona Rodríguez
Iñigo Martínez de Espronceda Ezquerro
Jone Sarriugarte Aldecoa-Otalora
Leire Loidi Pascual



664

28
Máculas hipopigmentadas de instauración brusca
Maialen Azcona Rodríguez, Iñigo Martínez de Espronceda Ezquerro, 
Jone Sarriugarte Aldecoa-Otalora y Leire Loidi Pascual

ANAMNESIS 
Mujer de 20 años, con antecedentes de gonal-
gia izquierda de 1 año de evolución por secuelas 
de enfermedad de Osgood Schlater, diagnos-
ticada en traumatología. Se realiza inyección 
en zona de tuberosidad anterior de la tibia con 
acetónido de triamcinolona (40 mg/ml), para 
tratamiento del dolor. Unos meses después co-
mienza con la aparición de lesiones hipopig-
mentadas localizadas en el lugar de inyección y 
posteriormente y de forma paulatina, con otras 
pequeñas lesiones lineales en caras laterales de 
dicha rodilla.

EXPLORACIÓN FÍSICA 
A la exploración física se observa una mácula hi-
popigmentada de bordes bien delimitados e irre-
gulares, con alguna zona muy ligeramente atrófi-
ca, en cara anterior de rodilla izquierda (Figura 1). 
Se aprecia un mínimo eritema e hiperqueratosis 
al tacto en la zona. En cara lateral de dicha rodilla 

se objetivan unas líneas hipopigmentadas linea-
les, reticuladas (Figura 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS 
Bajo la luz de Wood se observan máculas hipo-
pigmentadas no fluorescentes, con lo que se 
considera la prueba como negativa.

DIAGNÓSTICO
Hipopigmentación secundaria a la inyección in-
traarticular de corticosteroides

TRATAMIENTO 
Se pautó tratamiento con Tacrolimus 0,1% poma-
da una vez al día durante varias semanas. 

EVOLUCIÓN 
En la revisión a los 3 meses las lesiones no habían 
mejorado por lo que se suspendió el tratamiento. 
Las lesiones fueron mejorando espontáneamente 
de manera paulatina, a lo largo del siguiente año. 

Figura 1.  Macula hipopigmentada de bordes irregulares en 
cara anterior de rodilla izquierda

Figura 2.  Macula hipopigmentada reticular en cara lateral de 
rodilla izquierda.
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COMENTARIO
Presentamos un caso de hipopigmentación reticula-
da tras inyección intraarticular de corticosteroides. 
El acetónido de triamcinolona ha sido ampliamen-
te empleado en el campo de la dermatología, entre 
otros, para el tratamiento de cicatrices queloides, 
de cicatrices queloides1. Se usa frecuentemente en 
patología traumatológica como terapia de primera 
línea o para el alivio de la sintomatología antes de 
la cirugía2 y también es una parte fundamental en el 
tratamiento de la artritis idiopática juvenil3. 
Se inyecta de forma intralesional o intraarticular 
con el fin de conseguir una mayor disponibilidad 
del fármaco, con menores efectos adversos a ni-
vel sist émico. Los cambios cutáneos que se han 
descrito con estos fármacos (atrofia, telangiecta-
sias e hipopigmentación) son bien conocidos. La 
hipopigmentación ha sido descrita como efecto 
secundario en la literatura en varias ocasiones, si 
bien la peculiar disposición lineal es menos fre-
cuente1,4,5.
Existen dos hipótesis que podrían explicar la pe-
culiar disposición lineal de estas lesiones, con 
avance en dirección proximal. Una de ellas des-
cribe el paso del fármaco a lo largo de la adventi-
cia de una vena superficial o de capilares anorma-
les, ya que la zona puede estar mas vascularizada 
debido a la inflamación recurrente1. También se 
ha propuesto que la vía de diseminación del fár-
maco sea linfática1,5. 
El acetónido de triamcinolona es una macromo-
lécula que se disuelve lentamente, por lo que 
sus efectos son más duraderos. Esto hace que 
se use con mayor frecuencia que otros esteroi-
des y que produzca hipopigmentación más ha-
bitualmente6. Cuando la concentración de cor-

ticosteroides aumenta saturando las proteínas 
plasmáticas (globulina fijadora de corticoste-
roides y albúmina) la fracción libre de esteroide 
puede entrar en las células mediando los efec-
tos propios de éstos. La hipopigmentación esta-
ría en relación con una disminución en la activi-
dad de los melanocitos, no con una pérdida de 
los mismos5.
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29
Dermatosis lineal en el adulto
Marcos Carmona Rodríguez

ANAMNESIS
Paciente varón de 72 años de edad, hipertenso 
e hipercolesterolémico, sin otros anteceden-
tes médico-quirúrgicos de interés que consulta 
por la aparición de lesiones papulosas y erite-
matosas, agrupadas de manera lineal a lo largo 
del miembro inferior izquierdo. Estas lesiones 
surgen hace aproximadamente tres meses y se 
extienden por la cadera, caras anterior e interna 
del muslo, rodilla y pierna izquierdas, hasta llegar 
a la cara interna del pie (Figura 1). Refiere pru-
rito ocasional como única sintomatología. Niega 
traumatismo, la aplicación de productos o trata-
mientos tópicos, así como el inicio de cualquier 
tratamiento sistémico nuevo.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se aprecian múltiples maculo-
pápulas milimétricas agrupadas y en ocasiones 
confluentes, sobre una base eritemato-parduz-
ca, levemente descamativas en su superficie 
(Figura 2), de distribución lineal a lo largo del 
miembro inferior izquierdo desde cadera hasta 
cara interna del pie. No se observan vesículas. 
El resto de la exploración física mostró hiperpig-

mentación leve en el área inguinal no presente 
en otros pliegues, sin lesiones apreciables en 
mucosa oral o cuero cabelludo ni alteraciones 
ungueales.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realiza biopsia cutánea incluyendo lesiones 
de la zona del muslo que se remiten al servicio 
de Anatomía Patológica. El examen histopatoló-
gico muestra un fragmento de piel con aumento 
del espesor de la capa granular, paraqueratosis 
focal, un infiltrado linfocitario dispuesto en ban-
da en dermis superficial con melanófagos y en 
la capa basal aislados cuerpos apoptóticos o de 
Civatte.

DIAGNÓSTICO
Liquen plano lineal.

TRATAMIENTO
El tratamiento indicado fue con glucocorticoides 
tópicos en forma de furoato de mometasona, 
aplicado una vez al día. Posteriormente, en las 
zonas con mejoría de la inflamación y no prurigi-
nosas se indicó el uso de tacrolimus tópico.

Figura 1.  Distribución lineal de las lesiones papuloeritemato-
sas a lo largo del miembro inferior izquierdo

Figura 2.  Detalle de las lesiones eritemato-parduzcas de dis-
posición lineal
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EVOLUCIÓN
El paciente logró el control del prurito y el eri-
tema de manera satisfactoria con el tratamiento 
tópico pautado. Tras varias revisiones y rebrotes 
leves se consiguió la resolución completa de las 
lesiones activas, dejando tras de sí zonas de hi-
perpigmentación residual asintomáticas. Hasta 
la fecha, el paciente no ha presentado lesiones 
con las características comentadas en otras loca-
lizaciones del cuerpo.

COMENTARIO
El liquen plano lineal es una variante infrecuente 
de liquen plano que se reserva para las lesiones 
que aparecen de modo espontáneo siguiendo 
las líneas de Blaschko. Estas líneas se cree que re-
presentan el patrón de migración celular cutáneo 
durante el desarrollo embrionario. Las dermato-
sis que se expresan siguiendo estas líneas invisi-

bles reflejan mosaicismos cutáneos, con origen 
en una alteración genética postcigótica.
Las lesiones del liquen plano lineal se presentan 
clínicamente semejantes a la variante clásica, 
como pápulas violáceas pruriginosas, aunque 
siguiendo la mencionada distribución lineal, tí-
picamente en extremidades. El diagnóstico dife-
rencial debe incluir el liquen estriado o la blasch-
kitis del adulto, o algunas dermatosis frecuentes 
con infrecuente presentación lineal como psoria-
sis, dermatitis atópica, lupus eritematoso o exan-
tema fijo medicamentoso. El estudio histológico 
muestra alteraciones idénticas al liquen plano 
clásico, mientras que su tratamiento es también 
semejante.
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Pápulas asintomáticas en tronco de aparición 
progresiva
María Penalba-Torres, Héctor Muñoz-González, Jon Fulgencio-Barbarin 
y Verónica Monsálvez-Honrubia

ANAMNESIS
Presentamos el caso de una mujer de 36 años 
de edad, sin antecedentes de interés, que acu-
de por aparición progresiva de lesiones cutáneas 
en tronco de 6 años de evolución, asintomáticas. 
Había aplicado únicamente emolientes tópicos. 
Negaba ingesta de medicación previa a la apari-
ción de dichas lesiones, exposición solar intensa, 
y no asociaba otra clínica de interés. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física presentaba pápulas del co-
lor de la piel, bien delimitadas, de menos de un 
centímetro en abdomen y costados, distribuidas 
de manera salpicada, con algunas arrugas finas 
adyacentes (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una primera biopsia en noviembre de 
2018, con resultado de mínimos cambios inespe-
cíficos, no observándose estructuras quísticas ni 
neoplásicas en el material remitido. Dados los ha-
llazgos se decidió realizar una segunda biopsia a 
finales de enero de 2019, en la que tampoco se 
observaron alteraciones histológicas con las téc-
nicas de hematoxilina-eosina. Sin embargo, al rea-
lizar las técnicas de orceína y elásticas Van Gibson 
se observó una desaparición completa de las fi-
bras elásticas en la dermis reticular media, iden-
tificándose fibras elásticas conservadas en la der-
mis papilar y reticular alta y en la dermis profunda. 
Se reconoció por tanto una banda en la dermis 
media con ausencia de fibras elásticas (Figura 2). 

DIAGNÓSTICO
Considerando clínica y hallazgos anatomopato-
lógicos, se diagnosticó de elastolisis de la dermis 
media.

Figura 1.  Obsérvense las pápulas amarillo-blanquecinas, ova-
ladas, con tendencia a estar centradas por folículo piloso. Las 
lesiones comenzaron afectando a la parte alta del tronco.

Figura 2.  Con la tinción de orceína, específica para fibras 
elásticas, se pudo observar un área bien definida (zonal) con 
ausencia de las mismas a nivel de la dermis media. Las fibras 
elásticas en la dermis papilar y reticular inferior permanecían 
intactas.

TRATAMIENTO
Se indicó tratamiento con tretinoína tópica 
0,025% 1 vez al día, así como fotoprotección 
solar.
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EVOLUCIÓN
En visitas posteriores la paciente no ha presenta-
do nuevas lesiones, si bien persisten las anterior-
mente observadas. 

COMENTARIO1-3

Nuestra paciente reúne los requisitos necesarios 
para incluirse en el grupo de pacientes con diag-
nóstico de elastolisis de la dermis media, puesto 
que se trata de una mujer en la tercera década 
de la vida, sin antecedentes médicos persona-
les, ni familiares, que comenzó con lesiones pa-
pulosas de consistencia blanda en tronco, con 
tendencia a la simetría, asintomáticas y con un 
estudio histológico de la zona comprometida 
caracterizado por la ausencia selectiva de las 
fibras elásticas de la dermis media (dermis reti-
cular alta). Esta patología se considera un tras-
torno benigno, adquirido, muy poco frecuente, 
que afecta a las fibras elásticas de la piel. Desde 

su descripción se han establecido tres patrones 
clínicos: el tipo I en placas, tipo II en forma de 
pápulas perifoliculares y tipo III como eritema 
reticular, existiendo en total alrededor de 100 
casos en la literatura. Dado que es una patología 
benigna, sumamente infrecuente, es importante 
la sospecha clínica para poder solicitar un estu-
dio histopatológico dirigido.
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31
Lesiones verrucosas a nivel vulvar
María Matellanes Palacios, Ángeles Arnandis Muñoz, Javier Sabater Abad 
y Esther Quecedo Estébanez

ANAMNESIS 
Mujer de 42 años, con antecedentes de fibro-
mialgia, síndrome de ovarios poliquísticos y 
cavernoma troncoencefálico. Fue remitida por 
condilomas genitales. Consultó por la presencia 
de múltiples lesiones a nivel vulvar de pequeño 
tamaño. No sabía precisar con exactitud el tiem-
po de evolución. La paciente no refería dolor, 
prurito, ni ninguna otra sintomatología. Tenía 
pareja estable, quien no presentaba lesiones si-
milares. Negaba relaciones sexuales de riesgo.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración observamos a nivel vulvar, la 
presencia de múltiples pápulas de pequeño ta-
maño, milimétricas, de un color rosado similar 
a la mucosa adyacente, de consistencia blanda, 
adoptando una distribución simétrica a lo largo 
de ambos labios menores (Figura 1). 
No se evidenciaron hallazgos patológicos en el 
área extragenital, paragenital ni en mucosa oral.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS 
Procedimos a la realización de una biopsia cutá-
nea mediante un rebanado de una de las lesio-
nes. Con HE se observaba una lesión cutánea 
excrecente formada por papilas revestidas por 
epitelio escamoso queratinizado, sin atipia, sobre 
un eje fibrovascular, sin evidencia de coilocitos, 
con resultado anatomopatológico de papiloma 
escamoso benigno hirsutoide (Figura 2).
También se realizó una citología vaginal con de-
terminación del virus del papiloma humano, con 
resultado negativo.

DIAGNÓSTICO 
Papilomatosis vestibular, variante anatómica de 
la vulva.

Figura 1.  Numerosas pápulas filiformes milimétricas eucrómi-
cas, con distribución simétrica en el vestíbulo vulvar.

Figura 2.  Papilas revestidas por epitelio escamoso queratini-
zado, sin atipia, sobre un eje fibrovascular.

TRATAMIENTO 
Se explicó y tranquilizó a la paciente el carácter 
anatómico de la condición y decidimos no reali-
zar ningún tipo de tratamiento.

COMENTARIO
La patología cutánea vulvar constituye un motivo 
frecuente de consulta y supone un gran impacto 
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en las pacientes, ya que asocia una importante 
connotación social, miedo a las patologías ma-
lignas o a las enfermedades de transmisión se-
xual y afectación en la vida de pareja. Las papilas 
vulvares fueron descritas en 1981 por Altmetyer 
et al1 como pseucondilomas de la vulva y han re-
cibido varios nombres hasta la actualidad, como 
micropapilomatosis, papilomatosis escamosa 
benigna, papilomatosis hirsutoide de la vulva y 
micropapilomatosis labial. Algunos estudios es-
timan una prevalencia del 1%, mientras que en 
otros las tasas oscilan entre el 8% y el 48% de las 
mujeres. Clínicamente se presenta como pápu-
las filiformes pequeñas (1-2 mm), monomorfas, 
blandas, de color similar a la mucosa adyacen-
te y de localización simétrica sobre todo en la 
zona posterior del vestíbulo2. En número varia-
ble, cuando cubren casi totalmente el vestíbulo, 
reciben el nombre de papilomatosis vulvar. Se 
ha descartado su relación con la infección por el 
virus del papiloma humano, representando una 
variante normal del epitelio genital y considerán-
dose análogas a las pápulas perladas del pene3. 
Suelen ser asintomáticas, aunque en algunos ca-

sos se puede asociar prurito, dolor o quemazón. 
No requieren tratamiento. Consideramos que el 
conocimiento de esta entidad y su diagnóstico 
diferencial con condilomas acuminados es im-
portante4, ya que permite evitar intervenciones 
y tratamientos innecesarios y por las implicacio-
nes legales que pueden conllevar en los casos en 
menores de edad.
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“¡Doctor, juro que no me he puesto un relleno!”
Isabel Villegas Romero, Cristina Collantes Rodríguez, 
Sandra Valenzuela Ubiña y David Jiménez Gallo

ANAMNESIS 
Una paciente de 50 años acudió a consultas de 
dermatología por edema facial de predominio en 
labios de más de 20 años de evolución. En sus 
antecedentes personales no destacaron enfer-
medades relevantes, únicamente refería dos epi-
sodios de parálisis facial izquierda autorresuel-
tas. En la anamnesis por aparatos y sistemas no 
destacó ninguna otra sintomatología, ni relación 
con agente causal o uso de técnicas de relleno 
estético. Previamente había realizado tratamien-
to con ciclos de corticoides orales con mejoría 
parcial y recidiva tras su cese. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física mostró edema sin fóvea 
del tercio inferior facial y labio inferior, asociando 
lengua fisurada de aspecto escrotal (Figura 1 a y 
b). No mostró adenopatías palpables ni otros ha-
llazgos clínicos, cutáneos o mucosos. 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Un estudio analítico consistente en hemograma, 
bioquímica con perfiles hepático y renal, coa-
gulación, encima convertidora de angiotensina, 
serologías de virus hepatotropos, virus de la in-
munodeficiencia humana, lúes y perfil de autoin-
munidad resultó negativo o normal. 

DIAGNÓSTICO
La presencia de la triada clínica de edema oro-
facial, antecedente de parálisis facial y lengua 
escrotal permitió el diagnóstico de síndrome de 
Melkerson-Rosenthal.

TRATAMIENTO
Se pautó azitromicina 500 mg tres comprimi-
dos semanales durante un mes, posteriormente 

azitromicina 250mg tres comprimidos semana-
les durante un mes y posteriormente azitromi-
cina 500mg un comprimido semanal durante 
un mes obteniéndose una respuesta favorable 
(Figura 1 c y d).

EVOLUCIÓN
La evolución de la paciente fue favorable con el 
tratamiento pautado sin recidiva de la clínica tras 
su abandono.

COMENTARIO
El síndrome de Melkersson-Rosenthal (SMR) es 
una enfermedad sistémica caracterizada por 
edema orofacial, parálisis facial y lengua fisu-
rada o escrotal1. Presenta predisposición por el 
sexo femenino, entre los 25-40 años, con una 
incidencia de 0,3-80/100000 personas-año2. La 
presentación clínica completa del SMR es infre-
cuente siendo oligosintomático en el 47% de los 
casos1. En su etiología parecen estar implicados 
diversos factores genéticos, inmunológicos, alér-
gicos e infecciosos3. El SMR se incluye dentro de 
la granulomatosis orofacial (GO), la cual engloba 
una serie de procesos con inflamación granulo-
matosa no necrotizante de la región oral y facial3. 
La GO incluye la enfermedad de Crohn oral e 
intestinal, sarcoidosis, queilitis granulomatosa y 
SMR4. Para el tratamiento del SMR se han usado 
distintas pautas sin existir un consenso al res-
pecto. Es frecuente el uso de terapia combinada 
con triamcinolona intralesional, junto con clofa-
zimina o dapsona. Sin embargo, se han descrito 
otras opciones que pueden resultar beneficiosas 
como prednisona, hidroxicloroquina, sulfasala-
cina, antihistamínicos, antibióticos, talidomida 
e infliximab5. Presentamos un caso de SMR con 
respuesta satisfactoria a azitromicina.
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Figura 1.  Composición de fotos clínicas. a y b) previas al tratamiento. c y d) Tres meses tras el tratamiento. a) Edema en labio infe-
rior y tercio inferior facial. Surco nasogeniano izquierdo menos marcado que el derecho. b) Lengua escrotal. c y d) Resolución casi 
completa del edema labial, facial y lingual.
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Tricorrexis nodosa localizada adquirida: 
un diagnóstico a tener en cuenta
María Arteaga Henríquez, Vania Lukoviek Araya, José María Ramírez Conchas 
y María del Mar Pestana Eliche

ANAMNESIS
Paciente varón de 21 años, sin antecedentes perso-
nales de interés, remitido para valoración de fragi-
lidad capilar. Refería fractura capilar tras una deter-
minada longitud desde hacía aproximadamente 3 
años. El paciente negaba aplicación de productos 
tópicos, destacando únicamente, a la anamnesis 
dirigida, tendencia a apoyar con la mano sobre la 
zona temporal derecha durante el estudio.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se aprecia afectación del cuero cabelludo en 
parches, más en zona temporal derecha y frontal, 
con áreas blanquecinas y brillantes.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se tomó muestra de los cabellos para estudio 
bajo microscopia óptica y luz polarizada, apre-
ciándose engrosamiento y, en algunas áreas, 
fracturas con extremos en forma de pincel des-
hilachado (Figura 1). 

DIAGNÓSTICO
Tricorresis nodosa localizada adquirida.

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Se informó al paciente acerca del origen de la 
fragilidad, insistiéndole en evitar cualquier tipo 
de maniobra mecánica sobre el cabello.

COMENTARIO
La caída capilar o alopecia suponen un motivo 
de consulta frecuente y responden a multitud 

de causas muy heterogéneas. En la infancia y 
adolescencia, a menudo se presentan con pa-
trones distintos a los de la población adulta. 
Teniendo en cuenta, además, la posible afec-
tación psicosocial derivada, su diagnóstico y 
manejo tempranos son particularmente impor-
tantes1.
La tricorresis nodosa o triconodosis es la displa-
sia pilosa asociada a fragilidad capilar más fre-
cuente. Se considera resultado de una respuesta 
anómala del tallo piloso frente a agresiones exter-
nas. Puede presentarse como un defecto aislado 
de herencia autosómica dominante o asociada 
a diferentes trastornos o síndromes, siendo, sin 
embargo, más frecuente la forma adquirida. Se 
clasifica en tres grandes grupos de acuerdo con 
la zona del tallo piloso dañada. La forma locali-
zada o circunscrita es muy poco frecuente y se 
caracteriza porque la afectación se limita a zonas 
pilosas bien definidas2,3.
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Figura 1.  Lesiones distribuidas en la región temporal derecha del cuero cabelludo, con imagen de fractura transversal a la micros-
copia de luz.
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34
Pápulas faciales múltiples en una mujer adulta
María Rogel Vence, Lucía González Ruiz, Marcos Carmona Rodríguez 
y Mª Pilar Cortina de la Calle

ANAMNESIS
Paciente mujer de 43 años que consulta por un 
cuadro de lesiones faciales múltiples. Como 
único antecedente de interés presentaba una 
artritis reumatoide actualmente sin tratamien-
to. Acude a nuestra consulta por una erupción 
facial de 3 meses de evolución, consistente en 
múltiples lesiones palpables de pequeño tama-
ño que habían comenzado en ambos párpados 
para posteriormente extenderse a zona centro-
facial. Las lesiones eran asintomáticas. No pre-
sentaba otras alteraciones cutáneas y negaba 
síntomas generales como fiebre, tos o expecto-
ración.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración se observaban múltiples pápu-
las milimétricas, eritematoparduzcas, localiza-
das predominantemente en zonas periorbitaria y 
centrofacial (Figura 1). No presentaba descama-
ción, no comedones, no pústulas. No se palpa-
ban adenopatías cervicales.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó biopsia punch de una de las lesio-
nes. El estudio anatomopatológico mostró una 
dermatitis granulomatosa necrotizante con 
presencia de granulomas con necrosis caseo-
sa central rodeados de histiocitos epitelioides 
en empalizada, infiltrado inflamatorio linfo-
plasmocitario y células gigantes multinuclea-
das en relación a los folículos pilosos. No se 
detectaron microorganismos con las técnicas 
de Ziehl-Neelsen, PAS y plata metenamina (Fi-
gura 2).
Además se solicitó analítica con hemograma, 
bioquímica, serologías, autoinmunidad y Man-
toux, siendo todo ello normal.

DIAGNÓSTICO
Lupus Miliaris Disseminatus Faciei.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con doxiciclina oral 100 mg/ 
24 horas y metronidazol 0,75% tópico por las 
noches, además de fotoprotección solar diaria. 
Tras 2 meses de tratamiento sin mejoría, se sus-
pendió antibioterapia y se inició isotretinoína oral 
a dosis de 20 mg/24 horas junto a anticoncep-
ción oral.

EVOLUCIÓN 
La paciente presentó una buena tolerancia al tra-
tamiento con isotretinoína, sin efectos adversos 
reseñables salvo cierta sequedad cutánea. Los 
controles analíticos resultaron normales. Aunque 
la respuesta inicial fue lenta, las lesiones comen-
zaron a desaparecer con remisión completa del 
cuadro a los 6 meses de tratamiento, dejando 
escasas cicatrices. Se mantuvo tratamiento con 
isotretinoína varios meses después de la remi-
sión, sin haber evidenciado recidiva de las lesio-
nes en revisiones posteriores.

COMENTARIO1-3

El lupus miliaris disseminatus faciei (LMDF) es 
una enfermedad inflamatoria crónica de etiología 
desconocida. Descrita por primera vez en 1878, 
durante años se ha asociado a procesos como 
tuberculosis, rosácea, acné o sarcoidosis, adqui-
riendo denominaciones como tubercúlides mi-
cropapulosas, rosácea lupoide o acné agminata. 
Actualmente la mayoría de los autores conside-
ran esta enfermedad una entidad independiente, 
si bien su etiología no está clara. Afecta frecuen-
temente a adultos jóvenes en forma de múltiples 
pápulas eritematoamarillentas centrofaciales y 
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periorbitarias que cursan de forma crónica y asin-
tomática, pudiendo remitir de forma espontánea 
al cabo de meses o años.
Su diagnóstico se basa en la exploración física y 
el estudio anatomopatológico y microbiológico, 
a fin de descartar dermatosis con similar histo-
logía como las anteriormente mencionadas. El 
manejo terapéutico resulta difícil e ineficaz en la 
mayoría de los casos. Aunque en ocasiones re-
mite espontáneamente, a menudo el LMDF cursa 
durante meses o años con lesiones que remiten 
dejando cicatrices. Entre los tratamientos publi-
cados se incluyen tetraciclinas, sulfonas, corti-
coides a dosis bajas, isotretinoína, clofazimina o 

tacrolimus tópico. Ninguno de ellos ha presenta-
do eficacia demostrada hasta el momento.
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Figura 1.  Erupción centrofacial compuesta por pápulas milimétricas eritematoparduzcas.

Figura 2.  Granuloma situado en dermis con necrosis central caseosa. Tinción Ziehl-Neelsen negativa para microorganismos. 
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Placa en vértex de varios años de evolución
Marina Canseco Martín, María Garayar Cantero, Ángel Aguado García 
y Pilar Manchado López

ANAMNESIS
Varón de 71 años sin alergias medicamentosas 
conocidas y sin antecedentes de interés acude a 
consulta por lesión en cuero cabelludo de 8 años 
de evolución sin sintomatología asociada que se 
ha mantenido estable a pesar de tratamiento tó-
pico con metilprednisolona y mometasona, me-
tronidazol 0,75% y eritromicina 3% . Tampoco ha 
presentado respuesta con 1 ciclo de doxiciclina 
100 mg durante 2 meses. No síntomas sistémi-
cos ni fiebre. No refiere traumatismo previo ni pi-
cadura en dicha zona. Aporta 2 biopsias de otro 
centro con resultado: la 1ª: ”esclerodermia en 
fase inicial” y la 2ª: “foliculitis superficial compa-
tible con rosácea”.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Observamos una placa eritematomarronácea de 
4,5 x 5,5 cm de diámetro, de bordes levemente 
sobrelevados y bien definidos, policíclicos, con 
centro atrófico y telangiectasias superficiales en 
vértex de cuero cabelludo (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se solicita analítica sanguínea e inmunología con 
resultados dentro de la normalidad. Además, 
realizamos una nueva biopsia informada como: 
“patrón de reacción fundamentalmente vasculo-
pático agudo evolucionado. A descartar un erite-
ma elevatum diutinum”. La inmunofluorescencia 
resulta negativa.

DIAGNÓSTICO
Con la historia clínica, las pruebas comple-
mentarias realizadas, la última biopsia y una 
búsqueda bibliográfica exhaustiva llegamos al 
diagnóstico de granuloma facial de localización 
extrafacial.

Figura 1.  Placa eritematomarronácea de gran tamaño con 
centro atrófico y telangiectasias en vértex .

TRATAMIENTO
Pautamos tacrolimus tópico al 0,1% noches aso-
ciado a dapsona 100 mg/día.

EVOLUCIÓN
Dicho tratamiento no fue aceptado finalmen-
te por el paciente, manteniendo únicamente la 
fotoprotección solar. Durante los 7 meses poste-
riores de seguimiento la lesión no ha presentado 
cambios.

COMENTARIO
El granuloma facial descrito inicialmente por Wi-
gley en 1945, es una rara dermatosis inflamatoria 
benigna de carácter crónico y etiología desco-
nocida. Su localización extrafacial es extraordi-
nariamente infrecuente, con muy pocos casos 
descritos en la literatura. Clínicamente se carac-
teriza por pápulas, placas o nódulos eritemato-
violáceos que aparecen predominantemente en 
la cara y más raramente en tronco, miembros y 
cuero cabelludo1. Debemos siempre descartar 
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otras entidades como sarcoidosis, lupus o linfo-
mas. Su dermatoscopia, descrita por Caldarola 
y colaboradores inicialmente, es característica 
con folículos marcados, halo blanco perifoli-
cular, vasos ramificados lineales y área amorfa 
marrón- amarillenta que se corresponde con 
abundante hemosiderina2. A nivel histológico, 
destaca un infiltrado inflamatorio polimorfo con 
elevada presencia de eosinófilos . En etapas ini-
ciales puede observarse vasculitis y en lesiones 
más evolucionadas fibrosis3. Además compar-
te rasgos con el eritema elevatum diutinum, lo 
que Carlson y LeBoit definieron como vasculitis 
fibrosante crónica1. El tratamiento es difícil con 
escasa respuesta. Destacan los corticoides tópi-
cos, intralesionales y sistémicos, pimecrolimus 
y tacrolimus tópico, dapsona e hidroxicloquina 
sistémicas, clofazimina, inhibidores TNF alfa, 
crioterapia, láser, cirugía4 y más recientemente 
Rituximab5.
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ANAMNESIS
Varón de 3 años, sin antecedentes médicos de 
interés, que acude remitido por su pediatra de 
atención primaria por una placa alopécica en re-
gión temporoparietal. Este hallazgo había sido 
descubierto por sus progenitores poco después 
del nacimiento, y desde entonces había perma-
necido estable.
Los padres niegan que hubiese existido ningún 
antecedente traumático en la zona, ni obstétrico, 
ni en los primeros días de vida. Hasta la fecha de 
la consulta el paciente no había presentado nin-
guna otra región con pérdida de cabello. No se 
refería patología cutánea relevante, con la salve-
dad de una lesión pigmentada en ingle izquierda 
de duración desconocida. Tampoco existía nin-
gún antecedente familiar de patología similar.

EXPLORACIÓN FÍSICA (Figura 1)
En región temporoparietal izquierda se aprecia 
un área de hipotricosis bien delimitada, de mor-
fología más o menos triangular y bordes redon-
deados, que mide 2 x 1,5 cm de diámetro. El pelo 
que la cubre es más fino y más claro que el del 
resto del cuero cabelludo. La piel subyacente 
es aparentemente normal, sin que se aprecien 
datos de atrofia, descamación, cambios de co-
loración, u otras alteraciones. En la exploración 
clínica también se objetiva una mancha café con 
leche de 1,5 cm en región inguinal.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Por dermatoscopia (Figura 2) se aprecia con más 
claridad que se trata de una placa con una dis-
minución de la densidad capilar, que contiene 
aperturas foliculares normales con pelo velloso 
rodeado por el pelo terminal de las áreas adya-
centes a la zona afecta.

36
Placa alopécica circunscrita en un niño
Miguel Vela Ganuza, Javier Martín Alcalde, Claudia Sarró Fuente 
y Ana Pampín Franco

Figura 1.  Se aprecia un área bien delimitada de hipotricosis en 
región temporoparietal de morfología triangular.

Figura 2.  Imagen dermatoscópica en la que se aprecia dismi-
nución de la densidad capilar, y aperturas foliculares conser-
vadas con pelo velloso que contrasta con el pelo terminal de 
las zona adyacente
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Mediante esta técnica observamos que no se 
aprecian pelos en signo de exclamación, pelos 
rotos, puntos negros o amarillos, ni ningún otro 
dato sugestivo de alopecia areata. Tampoco se 
objetiva disminución del número de orificios fo-
liculares, ni alteraciones en la piel sobre la que 
asienta la alteración.

DIAGNÓSTICO
Alopecia temporal triangular.

TRATAMIENTO
Al diagnóstico, se explicó a los padres la natu-
raleza benigna de esta afección y la tendencia 
a la estabilidad clínica a lo largo del tiempo. Se 
comentó también que no existen tratamientos 
médicos eficaces y que la única solución a día de 
hoy es invasiva, bien mediante extirpación qui-
rúrgica del área afecta, o bien mediante trasplan-
te capilar. Por todo lo anterior se decidió de for-
ma consensuada observación clínica y revisiones 
periódicas a largo plazo.

EVOLUCIÓN
Hasta el momento, la zona afecta permanece 
estable en las revisiones, sin mejoría ni empeo-
ramiento. Tampoco han aparecido nuevas man-
chas café con leche ni otras lesiones cutáneas 
sobreañadidas.

COMENTARIO1-3

La alopecia temporal triangular (también deno-
minada alopecia triangular congénita) es una 
forma de alopecia no cicatricial que clínicamen-
te se caracteriza por una zona de hipotricosis en 
el cuero cabelludo, bien delimitada, de morfolo-

gía generalmente triangular. Típicamente se lo-
caliza en el área frontoparietotemporal de forma 
unilateral, aunque se puede afectar a otras loca-
lizaciones y ser bilateral. Suele manifestarse en 
los primeros años de vida, aunque puede apare-
cer en la adolescencia o incluso en la edad adul-
ta. Se han descrito casos con asociación familiar 
como rasgo paradominante, y casos en los que 
aparece asociada a diversos trastornos congé
nitos.
El estudio histopatológico muestra hipoplasia fo-
licular y permite descartar otras causas de alope-
cia, sin embargo el diagnóstico es clínico. La der-
matoscopia es de gran ayuda, tanto para apoyar 
la sospecha como en el diagnóstico diferencial 
con otras causas de alopecia como aplasia cu-
tis, tricotilomanía, alopecias cicatriciales, nevus 
sebáceo… y especialmente con la alopecia are-
ata. El área afectada tiende permanecer estable 
con el paso del tiempo. Por el momento ningún 
tratamiento médico ha demostrado eficacia y la 
solución pasa por la extirpación quirúrgica o por 
el trasplante capilar.
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Placa eritematoparduzca en mejilla izquierda
Noelia Moreiras Arias, Patricia Pérez Feal, Gabriela Pita da Veiga Seijo 
y Elena Rosón López

ANAMNESIS
Paciente varón de 64 años refiere mancha en me-
jilla izquierda con descamación, de tiempo de 
evolución indeterminada, que empeora con la ex-
posición solar. Prurito ocasional. Lo relaciona con 
quemadura con decapante en la zona afectada. 
Como antecedentes personales destacan disli-
pemia e hiperplasia benigna de próstata. No pre-
senta alergias medicamentosas conocidas. Re-
cibe tratamiento con fenofibrato y solifenacina 
succinato/tamsulosina.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Placa eritematoparduzca, ligeramente descama-
tiva y áspera al tacto abarcando la práctica tota-
lidad de la mejilla izquierda. Con dermatoscopia 
se aprecia patrón en fresa (Figura 1). 

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realiza biopsia de la lesión para estudio ana-
tomopatológico que revela tejido cutáneo con 
elastosis solar y hallazgos histológicos compati-
bles con queratosis actínica.

DIAGNÓSTICO
Queratosis actínica.

TRATAMIENTO
Se programa una sesión de terapia fotodinámi-
ca con metil aminolevulinato y luz roja 37J/cm2. 
El procedimiento consiste en primer lugar en el 
curetaje de la zona a tratar, a continuación se 
aplica la sustancia fotosensibilizante y se realiza 
cura oclusiva durante 3 horas. Posteriormente se 
retira el producto restante con una gasa empa-
pada en suero fisiológico y se ilumina la zona con 
luz roja, a una distancia de 50-80 mm. La sesión 
transcurrió sin incidencias, con buena tolerancia. 

Figura 2.  Observamos resolución completa de la lesión a los 
3 meses del tratamiento.

Figura 1.  Observamos una placa eritemato-parduzca, desca-
mativa y áspera al tacto localizada en mejilla izquierda.

EVOLUCIÓN
Se realiza revisión a los 3 meses, con resolución 
completa de la lesión (Figura 2).

COMENTARIO1-3

La terapia fotodinámica es una modalidad tera-
péutica que se basa en la aplicación de un agente
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fotosensibilizante tópico (metil aminolevulinato 
en nuestro caso), que se absorbe y se acumu-
la en el tejido afectado en forma de porfirinas. 
A continuación, la exposición de la zona a una 
determinada longitud de onda provoca la acti-
vación de las porfirinas en el tejido dañado, li-
berando radicales libres de oxígeno que lo des-
truyen.
Existen 3 indicaciones bien establecidas: quera-
tosis actínica fina, enfermedad de Bowen y car-
cinoma basocelular superficial y/o nodular. Para 
el tratamiento de la queratosis actínica debe ad-
ministrarse una única sesión mientras que en el 
caso de la enfermedad de Bowen y el carcinoma 
basocelular son necesarias dos sesiones, con un 
intervalo de 7 días entre ambas. 
Las principales ventajas de la terapia fotodinámi-
ca radican en que no es un tratamiento invasi-
vo, en general es bien tolerado y permite tratar 
un área considerable. En nuestro caso, elegimos 

esta opción terapéutica por la extensión de la le-
sión y la rapidez del tratamiento, obteniendo una 
excelente respuesta final.
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38
Dermatosis bicolor simulando piel de cebra
Paula Díaz Morales, Carlos Pelayo Hernández Fernández, 
Silvia Herrera Rodríguez y Alicia González Quesada

ANAMNESIS
Niña de dos meses y medio de edad, de raza cau-
cásica y fototipo III. Sin antecedentes personales 
de interés. Gestación sin complicaciones y par-
to eutócico. Peso al nacer 5,200 kg. Bien inmu-
nizada. Sin historia familiar de defectos congéni-
tos o anomalías pigmentarias y sin antecedentes 
de consanguinidad. Madre sin antecedentes de 
abortos, historia obstétrica G1A0V1. Desde el na-
cimiento presentó máculas hiperpigmentadas ge-
neralizadas asintomáticas, sin haberse precedido 
de lesiones ampollosas o inflamatorias previas. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física presentaba máculas linea-
les hiperpigmentadas de unos 5 mm de diámetro, 
bilaterales con límites bien definidos, siguiendo 
un patrón arremolinado a lo largo de las líneas de 
Blaschko, y que afectaban a tronco, extremidades 
superiores e inferiores (Figura 1). La cara, palmas, 
plantas, genitales y mucosas estaban respetadas. 
El pelo, las uñas y la dentición eran normales.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
El examen con luz de Wood fue negativo.

Figura 1.  Máculas lineales hiperpigmentadas bilaterales con un patrón arremolinado siguiendo las líneas de Blaschko.
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Figura 2.  Tinción con Hematoxilina-Eosina 10x y 40x. Hiper-
pigmentación de la capa basal de la epidermis sin incontinen-
cia de pigmento.

Se realizó biopsia cutánea de la zona hiperpig-
mentada y en el estudio histopatológico se evi-
denció una hiperpigmentación de la capa basal 
epidérmica, sin observarse infiltrado inflamato-
rio, proliferaciones melanocíticas ni signos de 
melanosis dérmica (Figura 2).

DIAGNÓSTICO
En base a los hallazgos clínico-patológicos des-
critos se estableció el diagnóstico de Hipermela-
nosis Nevoide Lineal y Arremolinada (HNLA). 

TRATAMIENTO
Se decidió tomar una actitud expectante y vigi-
lancia activa de la paciente.

EVOLUCIÓN
La paciente actualmente tiene 3 años de edad y 
durante el seguimiento ha presentado buen de-
sarrollo neurológico y psicomotor, acorde a la 
edad, sin hallazgos de microcefalia ni otros de-
fectos neurológicos. 

COMENTARIO1-4

La HNLA se trata de una enfermedad rara de in-
cidencia desconocida, descrita por primera vez 
en 1988 por Kaltar et al. como un desorden pig-
mentario esporádico que se manifiesta durante 
las primeras semanas de vida. Clínicamente se 
caracteriza por bandas hiperpigmentadas con-
fluentes, localizadas en tronco y extremidades, 
de configuración arremolinada siguiendo las lí-
neas de Blaschko, con la particularidad de res-
petar cara, áreas palmo-plantares y mucosas. 
No existe estado inflamatorio o verrugoso pre-
cediendo a la erupción. La patogenia es desco-
nocida aunque se cree que es el resultado de un 
mosaicismo pigmentario. Típicamente se trata 
de un trastorno benigno aunque se han informa-
do casos asociados a manifestaciones extracu-
táneas, particularmente defectos neurológicos 
y musculoesqueléticos. El diagnóstico se basa 
en los criterios clínicos y una histología compa-
tible con aumento de pigmento en la capa ba-

sal epidérmica sin incontinencia de pigmento. 
El diagnóstico diferencial se plantea con otros 
trastornos pigmentarios que siguen las líneas de 
Blaschko tales como la Incontinencia Pigmenti, 
el Nevus Epidérmico y la Hipomelanosis de Ito. 
Se trata de un trastorno benigno que suele man-
tenerse estable o incluso atenuarse a lo largo de 
la vida a partir de los dos años de edad. 
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39
Varón con lesiones anulares
Roberto Peña Sánchez, Alba Crespo Cruz, Fernando García Souto 
y María Luisa Martínez Barranca

ANAMNESIS
Varón de 34 años, con antecedente de epilepsia 
en tratamiento desde la infancia. Acudió a nues-
tras consultas por erupción cutánea pruriginosa 
de 3 meses de evolución. No asociaba clínica sis-
témica ni cambios recientes en su medicación. 
Al ser interrogado, refería relaciones sexuales no 
protegidas con hombres.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física se observó erupción ge-
neralizada que afectaba a cuello, tronco y extre-

midades, con predominio en zonas fotoexpues-
tas y afectando también palmas. Se identifican 
pápulas eritematosas con tendencia a confluir 
en placas anulares de 4-10 cm con centro atró-
fico e hipopigmentado (Figura 1). Mucosas y 
polo cefálico respetados. Buen estado general, 
afebril.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
• � Anatomía patológica: Infiltrado linfohistiocita-

rio dérmico con formación de granulomas con 
células gigantes multinucleadas que contienen 

Figura 1.  Pápulas eritematosas de aspecto dérmico en región cervical y escote, con confluencia en placas anulares en extremi-
dades, afectando palmas.
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Figura 2: Figuras A y B. Infiltrado granulomatoso linfohistiocitario con células gigantes multinucleadas con material elastósico 
(H-E, 20x y H-E, 40x). Figura C. Material descrito en el interior de las células gigantes con tinción para fibras elásticas (Verhoeff Van 
Gieson, 40x).

fibras elásticas en su citoplasma (elastofagoci-
tosis) (Figura 2).

• � Analíticas y hemograma: normales.
• � Serología: positiva para VIH y sífilis, no conoci-

da por el paciente.

DIAGNÓSTICO
Granuloma elastolítico anular de células gigan-
tes.

TRATAMIENTO
Indicamos tratamiento con corticoides e inhbi-
dores de la calcineurina tópicos e hidroxicloro-
quina 200 mg/d vía oral. Se pautaron 3 dosis se-
manales de penicilina G benzatina intramuscular 
(2,4 millones UI) para tratamiento de la sífilis en 
paciente VIH de tiempo de evolución desconoci-
do. Derivamos a Enfermedades Infecciosas, que 
inició terapia antirretroviral.

EVOLUCIÓN
La erupción remitió lentamente a lo largo de me-
ses, sin lesiones al año. Tras tres años de evolu-
ción sigue sin lesiones y con carga viral contro-
lada.

COMENTARIO
El granuloma elastolítico anular de células gi-
gantes (GEACG) es una enfermedad inflama-
toria infrecuente de etiología desconocida. 
Se postula la fotoexposición o el aumento de 
la temperatura como factores desencadenan-
tes. La localización en áreas fotoexpuestas y la 
presencia de elastosis solar llevaron a O’Brien 
a establecer el nombre de granuloma actínico 
en 1975, término sustituido en la actualidad por 
GEACC tras la demostración de lesiones idén-
ticas sin elastosis solar y en zonas no fotoex-
puestas1. 

a
b

c
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La histología es característica y permite el diag-
nóstico. Los hallazgos consisten en granulomas 
compuestos por linfocitos, histiocitos y células 
gigantes con fagocitosis de fibras elásticas, sin 
necrobiosis ni disposición en empalizada2. 
El GEACG se ha asociado a enfermedades infla-
matorias y a tumores sólidos y hematológicos. En 
2018 se reportó esta dermatosis en un paciente 
con sífilis3, pero no se había descrito en relación 
con el VIH. Diagnosticamos ambas infecciones 
en el estudio de las lesiones cutáneas. Aunque 
algunas lesiones del paciente pudieran atribuirse 
a un secundarismo luético, la histología corres-
ponde a un GEACG. Es posible que las infeccio-
nes o algún proceso febril asociado desencade-
nasen el cuadro cutáneo. 
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tas. Actas Dermo-Sifiliográficas 2006;97:533–5.

2.	 Maya-Talamantes EI, Hierro-Orozco S, Jai-
mes-Hernández V, Achell-Nava L. Granuloma 
elastolítico anular de células gigantes. Comuni-
cación de un caso y revisión de la bibliografía. 
Dermatología Rev Mex 2010; 54(4):210-4.

3.	 Liu X, Zhang W, Liu Y, Xu M. A Case of Annu-
lar Elastolytic Giant Cell Granuloma Associa-
ted with Syphilis. Case Reports in Dermatology 
2018;10:158–61.



Miscelánea

40
Manchas marrones por todo 
el cuerpo
Rubén García Castro,
Ana María González Pérez
David Moyano Bueno
Elena Godoy Gijón



712

40
Manchas marrones por todo el cuerpo
Rubén García Castro, Ana María González Pérez, David Moyano Bueno 
y Elena Godoy Gijón

ANAMNESIS
Mujer de 44 años sin antecedentes médicos de 
interés consulta por lesiones cutáneas prurigi-
nosas, sin predominio nocturno ni diurno, gene-
ralizadas, de 2-3 años de evolución, de inicio en 
región pectoral y abdomen con progresiva dise-
minación a otras áreas. Refiere empeoramiento 
del prurito durante el verano y reconoce rascado. 
Niega cambios en medicación habitual (levotiro-
xina, olanzapina, lorazepam). Niega aplicar pro-
ductos en la piel.

EXPLORACIÓN FÍSICA
A la exploración física presenta lesiones maculosas 
hiperpigmentadas extensas en abdomen, espalda 
y zona sacra, miembros superiores (implicando 
dorso de manos) y raíz proximal de miembros infe-
riores. Son confluentes en axilas y ambos pliegues 
inframamarios. Y algunas lesiones son papulosas y 
eritematosas, sobre todo en abdomen y miembros 
inferiores. En región frontal y dorso nasal aparecen 
también lesiones de tipo placa hiperpigmentada 
de bordes mal definidos. (Figura 1)

a b

c d

Figura 1.  Lesiones maculosas hiperpigmentadas en región frontal (a), dorso de manos (b), abdomen incluyendo pliegues 
submamarios (c) y raíz proximal de muslos (d).
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EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
La analítica sanguínea fue estrictamente normal, 
incluyendo hemograma, perfiles hepático y lipí-
dico, y ANA negativos. Las serologías para virus 
de hepatitis B, C y VIH fueron negativas. 
Realizamos biopsia punch de dos lesiones: má-
cula hiperpigmentada axilar derecha y pápula 
eritematosa en muslo derecho (Figura 2). En 
la biopsia axilar (Figura 2a y b) se muestra una 
piel tapizada por un revestimiento epidérmico 
sin lesiones significativas y una dermis papilar 
con fibrosis, neoangiogénesis, presencia de 
cuerpos coloides y un infiltrado inflamatorio 
linfocitario con abundantes melanófagos. En 
la muestra de muslo derecho (Figura 2c y d) 

aparece una piel tapizada por un revestimien-
to epidérmico que presenta en zonas centrales 
acantosis, hipertrofia e hipergranulosis; la der-
mis papilar muestra un infiltrado linfocitario en 
banda que lesiona la unión dermoepidérmica, 
observando daño vacuolado y cuerpos coloi-
des, observándose también algunos histiocitos 
melanófagos. 

DIAGNÓSTICO
En ambos casos, el diagnóstico anatomopatoló-
gico fue de dermatitis liquenoide con pigmenta-
ción dérmica postinflamatoria, que junto con la 
correlación clínica permite hacer el diagnóstico 
de liquen plano pigmentoso.

a b

c d

Figura 2.  Biopsia axilar (a y b): infiltrado inflamatorio linfocitario con abundantes melanófagos. Biopsia de muslo derecho (c y d): 
epidermis con acantosis, hipertrofia e hipergranulosis; infiltrado linfocitario en banda con daño vacuolado y cuerpos coloides de 
la unión dermo-epidérmica.
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TRATRAMIENTO Y EVOLUCIÓN
La paciente aplicó metilprednisolona acepona-
to en emulsión 2 veces al día durante 2 semanas 
en las lesiones activas con buena respuesta y sin 
aparición de nuevas lesiones. Asimismo, refiere 
buen control del prurito con 1 comprimido de bi-
lastina 20 mg diario. Actualmente, se mantiene 
asintomática y estable desde el punto de vista 
cutáneo.

COMENTARIO
El liquen plano pigmentoso (LPP) es una varian-
te poco frecuente de liquen plano3. Afecta más 
a mujeres entre 30 y 40 años2 y tiene predilec-
ción por pieles oscuras (fototipo III o superior)2,4 
La etiología es desconocida, aunque infeccio-
nes (VHC)4, cosméticos (aceite de mostaza y 
tintes) y la exposición solar han sido implica-
dos1,2,4. Se produce por una respuesta inmune 
celular anormal de linfocitos T-CD8+ contra los 
queratinocitos4. La forma de presentación típi-
ca es insidiosa2 con máculas o pápulas de color 
marrón-grisáceo oscuro de bordes imprecisos, 
asintomáticas, que se distribuyen en zonas foto-
expuestas (regiones temporal y preauricular del 
rostro, cuello, escote y miembros superiores). 
Lo hacen de forma simétrica con frecuente ex-
tensión al tronco y ocasional implicación flexural 
(aproximadamente un 20%: axilas, pliegue infra-
mamario e inguinal)1,2,4,5. Existe una variante que 
afecta sobre todo flexuras y zonas intertrigino-
sas: LPP inverso. La histología es compatible con 

nuestro caso y el diagnóstico diferencial incluye: 
eritema discrómico perstans, LP actínico, hiper-
pigmentación postinflamatoria o por fármacos, 
eritemas figurados, urticaria pigmentosa, der-
matitis de Berloque, melanosis de Riehl y ocro-
nosis1,4. El tratamiento son los corticoides tópi-
cos, inmunomodulares (tacrólimus 0,1%) y otros 
como el láser de neodimio, retinoides y la dap-
sona2. El curso es benigno y los pacientes de-
ben recordar evitar la fotoexposición y posibles 
contactantes que agraven la condición como el 
aceite de mostaza y tintes1,2.
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41
Lesiones purpúricas pruriginosas en miembros 
inferiores: no todas las púrpuras son iguales
Sandra Valenzuela Ubiña, Cristina Collantes Rodríguez, 
Alejandro Caro Romero y David Jiménez Gallo

ANAMNESIS 
Varón de 55 años sin alergias medicamentosas co-
nocidas ni antecedentes médico-quirúrgicos de 
interés. No refería medicación habitual ni coante-
cedentes dermatológicos relevantes en la familia. 
Acudió a consulta de Dermatología por lesiones en 
ambos miembros inferiores de meses de evolución, 
asintomáticas, consistentes en máculas purpúricas 
numulares junto con efusiones hemorrágicas. No 
mostraba otra clínica acompañante en la anamne-
sis por aparatos y sistemas. Ante la sospecha de 
púrpura de Schamberg, se realizó toma de biopsia 
cutánea que mostró hallazgos histológicos consis-
tentes con dermatosis purpúrica pigmentaria (DPP). 
Se instauró tratamiento con pentoxifilina 600 mg 
cada 12 horas, con resolución de las lesiones, per-
sistiendo únicamente hiperpigmentación residual. 
Tras varios meses, volvió a consulta presentando le-
siones diferentes a las anteriormente comentadas, 
de mayor extensión y pruriginosas. No relacionaba 
su aparición con causa alguna; así mismo, negaba 
toma de fármacos nuevos, contacto con animales o 
cualquier otro posible desencadenante.

EXPLORACIÓN FÍSICA
La exploración física mostró lesiones cutáneas 
consistentes en múltiples placas eritemato-
sas-purpúricas pigmentarias, algunas de ellas 
liquenificadas y con descamación en su superfi-
cie, junto con efusiones hemorrágicas, distribui-
das extensamente por miembros inferiores (es-
pecialmente región distal) (Figura 1a y b), glúteos 
y zona baja de abdomen. Los anejos cutáneos, 
mucosas, palmas y plantas estaban respetados.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó un estudio analítico que no mostró alte-
raciones de interés. En cuanto a la autoinmunidad, 

a

c

Figura 1.  Composición de fotos clínicas. A) y B) Imágenes 
de las lesiones previas al tratamiento. C) y D) Aspecto de las 
lesiones al mes de iniciado el tratamiento con corticoides y 
colchicina.

b

d
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ANA, ANCA y crioglobulinas resultaron negativos, 
así como la clonalidad en piel. El estudio histopatológi-
co reveló una dermatitis espongiótica psoriasiforme 
con infiltrado perivascular superficial y paraquera-
tosis, con ausencia de eosinófilos, de queratinoci-
tos necróticos y de depósitos inmunes (Figura 2b). 
Algunos capilares en dermis papilar mostraron un 
infiltrado mononuclear con extravasación hemática.

DIAGNÓSTICO
Dermatosis purpúrica pigmentaria de Doucas- 
Kapetanakis (también denominada eczematoid- 
like purpura).

TRATAMIENTO
Corticoterapia sistémica por vía oral (prednisona 
30 mg diarios) en pauta descendente, colchicina 
0,5 mg diarios (aumentando posteriormente un 
comprimido cada 12 horas) y tratamiento tópico 
con calcipotriol/betametasona en espuma una 
vez al día durante un mes.

EVOLUCIÓN
Al mes de instaurar el tratamiento, las lesiones 
cutáneas habían remitido por completo, persis-
tiendo únicamente hiperpigmentación residual 
(Figura 1c y d).

a

c

b

d

Figura 2.  Composición de fotos dermatoscópica e histológicas. a) Imagen dermatoscópica en la que se observan petequias con 
depósitos de hemosiderina, con descamación y fondo eritematoso. b, c y c) Hiperplasia epidérmica psoriasiforme, espongiosis, 
infiltrado linfocitario superficial y extravasación hemática.
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Actualmente, el paciente se encuentra en trata-
miento con colchicina 0,5 mg cada 12 horas de 
mantenimiento, presentando una remisión com-
pleta y mantenida, sin nuevos brotes de lesiones 
ni prurito.

COMENTARIO1-3

Las DPP son entidades benignas, crónicas, de etio-
logía desconocida, caracterizadas por la presen-
cia de petequias y púrpura junto con máculas de 
coloración parduzca. La mayoría son asintomáti-
cas, con una distribución simétrica, localizándose 
típicamente en miembros inferiores. Se clasifican 
en cinco tipos principales, siendo la púrpura de 
Schamberg la más común, aunque algunos auto-
res los consideran un espectro continuo.
La púrpura eczematoide de Doucas-Kapetanakis 
se diferencia del resto de DPP por su apariencia 
eczematosa, con intenso prurito y liquenificación, 
abarcando una mayor extensión. Se presenta 
como petequias y máculas rojizas-marronáceas 

que asocian eritema y descamación. Histológica-
mente muestra un infiltrado perivascular superfi-
cial, con espongiosis, extravasación de hematíes 
y depósitos de hemosiderina en dermis, con au-
sencia de vasculitis. Presenta buena evolución, 
con remisiones y recurrencias, aunque se han 
descrito casos asociados a micosis fungoide. De 
requerir tratamiento, pueden emplearse corticoi-
des tópicos y orales, fototerapia, pentoxifilina, 
entre otros.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Sardana K, Sarkar R, Sehgal VN. Pigmented pur-

puric dermatoses: An overview. Int J Dermatol. 
2004; 43: 482-8.

2.	 Garg A. Pigmented purpuric dermatoses (capi-
llaritis). In: UpToDate, Post, TW (Ed), UpToDate, 
Waltham, MA, 2016.

3.	 Díaz Molina VL, Tirado Sánchez A, Ponce Olivera 
RM. Dermatosis purpúricas y pigmentarias. Re-
visión. Dermatología CMQ, 2009; 7(3): 171-180.



Miscelánea

42
¿Se pueden tener dos 
erupciones en la piel?
Sara Esteban Terradillos
Lander Peña Merino
Irune Méndez Maestro
María Rosario González Hermosa



720

42
¿Se pueden tener dos erupciones en la piel?
Sara Esteban Terradillos, Lander Peña Merino, Irune Méndez Maestro 
y María Rosario González Hermosa

ANAMNESIS
Varón de 10 años de edad y fototipo V. Antece-
dentes de psoriasis de 5 años de evolución, con 
afectación principalmente de codos, rodillas y 
cuero cabelludo, sin artropatía. En tratamiento 
tópico con corticoide y calcipotriol. Consulta por 
la aparición de nuevas lesiones, ligeramente pru-
riginosas, distribuidas por el tronco.

EXPLORACIÓN FÍSICA
En codos, rodillas y región occipital se observan 
placas hiperpigmentadas e hiperqueratósicas (fi-
gura 1). Asimismo, en tronco presenta pápulas ma-
rrones, brillantes, no confluentes, algunas agrupa-
das, de 1-2 mm. Estas lesiones, en la región pélvica 
y en muslos forman placas ligeramente violáceas 
y brillantes de aspecto liquenoide (figura 2).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realiza biopsia de una de las lesiones papulo-
sas, en la cual se observa: degeneración vacuo-
lar de la membrana basal e infiltrado inflamatorio 
linfohistiocítico compacto en banda en la dermis 
superficial (figura 2). 

DIAGNÓSTICO
Liquen plano en paciente con psoriasis.

TRATAMIENTO Y EVOLUCIÓN
Se pauta tratamiento con fototerapia (UVB) con 
mejoría de toda la clínica. 

COMENTARIO
El liquen plano es una patología frecuente en la 
edad adulta. Solo alrededor de un 10% de los ca-
sos corresponden a la población pediátrica1. Al-
gunos estudios señalan una predominancia en 
función de la raza2. En su patogenia podrían estar 

implicados distintos factores precipitantes como 
los fármacos, vacunas (contra VHB) e infecciones 
víricas (hepatitis C). La forma de presentación 
más común es el liquen plano clásico y la afecta-
ción mucosa y ungueal es menos frecuente que 
en los adultos3. La histología es la descrita en el 
caso presentado4. El tratamiento consiste en glu-
cocorticoides tópicos cuando la enfermedad es 
localizada y fototerapia con UVB cuando la afec-
tación es más extensa, entre otros3. La aparición 
simultánea del liquen plano y psoriasis ha sido 
poco descrita en la literatura, aunque es posible 
que esté infraestimada. La razón de la coexis-
tencia de estas dos patologías puede radicar en 
un estímulo antigénico común que provoque un 
desbalance en la producción de citoquinas, exis-
tiendo un exceso de IFN alfa4. Por lo tanto, pre-
sentamos un caso no descrito previamente en la 
literatura, ya que se trata de un paciente pediá-
trico, de raza negra, en el que coexisten dos der-
matosis inflamatorias: liquen plano y psoriasis.

BIBLIOGRAFÍA
1.	 Luis-Montoya P, Dominguez-Soto L, Vega-Memi-

je E. Lichen planus in 24 children with review of 
the literatura. Pediatr Dermatol. 2005;22:295-8.

2.	 Kara E Walton, Elyn V. Bowers, Beth A Drolet, 
Kristen E Holland. Childhood Lichen Planus: De-
mographics of a U.S Population. Pediatr Derma-
tol. 2010;27:34-8.

3.	 Arti Nanda, Hejab S Al-Ajmi, Humoud Al-Sabah, 
Fowzia Al-Hasawi, Qasem A Alsaleh. Childhood 
Lichen Planus: A Report of 23 Cases. Pediatric 
Dermatol. 2001;18:1-4.

4.	 Noboru OHSHIMA, Akira SHIRAI, Akihiko 
ASAHINA. Coexistence of linear lichen planus 
and psoriasis in a single patient. J Dermatol. 
2011;38(12):1182-4.
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Figura 1.  Imagen clínica de las lesiones psoriasiformes. Figura 2.  Imagen clínica y microscópica (40x) de las lesiones 
liquenoides.
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Síndrome neuro-muco-cutáneo
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ANAMNESIS
Mujer de 29 años, sin reacciones alérgicas medi-
camentosas conocidas, fumadora de 10 paque-
tes/año, derivada para valoración por Dermato-
logía ante tumefacción de labio superior de 4 
meses de evolución, inicialmente presentando 
episodios de mejoría y empeoramiento intermi-
tentes, que progresivamente se fueron hacien-
do más persistentes. La paciente negaba relle-
nos con ácido hialurónico u otros materiales a 
nivel de la región afecta, no refería sintomato-
logía gastrointestinal ni a otros niveles, toma 
de fármacos, ni asociaba el comienzo del cua-
dro a ningún claro desencadenante. Tampoco 
presentaba antecedentes de clínica similar en 
familiares. A la anamnesis dirigida, refería cua-
dro de parálisis facial periférica idiopático dos 
años atrás. Había sido valorada previamente en 
Atención Primaria, recibiendo tratamiento con 
antihistamínicos, con persistencia del cuadro; y 
por Cirugía Maxilofacial y Odontología, quienes 
asociaron dicho cuadro a posibles alteraciones 
odontológicas y afectación gingival, realizándo-
se una endodoncia, curetajes gingivales y trata-
miento antibiótico con amoxicilina, de nuevo, 
sin mejoría.

EXPLORACIÓN FÍSICA
Se aprecia tumefacción a nivel de labio superior, 
predominantemente en el lado derecho del mis-
mo, no infiltrada, en ausencia de eritema, des-
camación, maceración o fisuración asociados 
(Figura 1). A la exploración de la cavidad oral se 
detectan hiperplasia gingival ligera y surcos lige-
ramente más pronunciados de lo habitual en su-
perficie y laterales de la lengua. 
 

Figura 1. Tumefacción a nivel de labio superior.

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
Se realizó una biopsia cutánea que demostró un 
marcado infiltrado inflamatorio extendiéndose 
a través de la dermis hasta alcanzar el músculo 
estriado, con predilección por la disposición pe-
rivascular. Dicho infiltrado estaba constituido por 
linfocitos, células plasmáticas e histiocitos con 
tendencia a agruparse en granulomas pobre-
mente formados (figura 2).

DIAGNÓSTICO
Queilitis granulomatosa en contexto de un sín-
drome de Melkersson-Rosenthal.

TRATAMIENTO
Se inició tratamiento con doxiciclina 100mg cada 
24 horas y prednisona 10mg cada 24 horas. 
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EVOLUCIÓN
La paciente acudió de nuevo al servicio de Ur-
gencias por empeoramiento, con aumento de 
la tumefacción labial, por lo que se aumentó la 
dosis de prednisona a 30mg cada 24 horas con 
descenso lento y asociación de suplementos de 
carbonato cálcico y colecalciferol, presentando 
mejoría clínica, aunque insuficiente, por lo que 
se propuso tratamiento con corticoides intrale-
sionales, que la paciente ha rechazado de mo-
mento en espera de ver evolución.

COMENTARIO
El síndrome de Melkersson-Rosenthal se caracte-
riza por la tríada de edema orofacial, episodios 
recurrentes de parálisis facial y lengua fisurada, 
aunque son más frecuentes las formas incom-
pletas. La queilitis granulomatosa es una entidad 
inflamatoria idiopática con formación de granu-
lomas no caseificantes que puede aparecer en el 

contexto del síndrome de Melkersson-Rosenthal 
o de forma aislada, lo que se conoce como sín-
drome de Miescher. Se caracteriza por una tume-
facción no dolorosa, episódica y recurrente, de 
uno o ambos labios (sobre todo el superior) que 
evoluciona a induración con deformidad persis-
tente. A veces se asocian alteraciones orales, 
como en el caso de nuestra paciente, que pre-
sentaba cierta hiperplasia gingival, lo que debe 
hacer sospechar y descartar una posible enfer-
medad de Crohn con afectación oral. El diag-
nóstico precisa exclusión de otras entidades y 
confirmación mediante biopsia, siendo caracte-
rística la presencia de un infiltrado granulomato-
so constituido por células epitelioides y células 
gigantes multinucleadas, sin necrosis caseosa. 
Sin embargo, su ausencia, sobre todo en esta-
dios precoces, no excluye el diagnóstico. Existen 
numerosas opciones terapéuticas, pero la res-
puesta es inconstante, y resulta poco frecuente 
la remisión completa.

REFERENCIAS BIBLIOGRÁFICAS
1. �Cancian M, Giovannini S, Angelini A, Fedrigo M, 

Bendo R, Senter R, et al. Melkersson-Rosenthal 
syndrome: a case report of a rare disease with 
overlapping features. Allergy Asthma Clin Immu-
nol. 2019;15:1.

2. �Arora P, Ahuja A. Granulomatous cheilitis with 
gingival enlargement. Indian J Med Res. diciem-
bre de 2016;144(6):946-7.

3. �Müller S. Non-infectious Granulomatous Lesions 
of the Orofacial Region. Head Neck Pathol. 9 de 
enero de 2019.

4. ��Caralli ME, Zubeldia JM, Alvarez-Perea A, Baeza 
ML. One of the Faces of Facial Swelling: Melkers-
son-Rosenthal Syndrome. J Investig Allergol Clin 
Immunol. agosto de 2018;28(4):265-7.

Figura 2. Linfocitos, células plasmáticas e histiocitos con 
tendencia a agruparse en granulomas pobremente formados.
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No todas las “verrugas” genitales son de etiología 
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ANAMNESIS
Mujer de 50 años que consulta por lesiones 
papilomatosas genitales en enero de 2017, aso-
ciando exudado y molestias en la zona. 

EXPLORACIÓN FÍSICA
Lesiones papilomatosas múltiples en vulva, al-
gunas de ellas traslúcidas (Figura 1).

EXPLORACIONES COMPLEMENTARIAS
En noviembre de 2015 se realiza una biopsia de 
una de las lesiones con histopatología compati-
ble con pólipo fibroepitelial. En marzo de 2016 
se realiza un estudio de imagen incluyendo una 
ecografía y una resonancia magnética nuclear 
donde se objetivaron lesiones superficiales que 
implicaban hasta región suprapúbica y con ex-
tensión oblicua anteroposterior y craneo-caudal 
de 13 cm, de señal hiperintensa y sin infiltración 
de tejidos profundos.

DIAGNÓSTICO
Malformación vascular linfática superficial

TRATAMIENTO
En Julio de 2016 se realiza exéresis quirurgica 
de 7cm de tejido con múltiples malformacio-
nes nodulares de entre 0,1-0,6 cm con aspecto 
papilomatoso al corte. En enero abril y julio de 
2017, tras recidiva clínica, se realizó tratamiento 
en consulta con crioterapia de manera repetiti-
va alcanzando un control parcial.
En diciembre de 2018 se decide el empleo de 
rapamicina 1% cada 12 horas, tras la firma del 
consentimiento de empleo de la misma fuera 
de ficha técnica, con muy buen control sinto-
mático, cediendo por completo el exudado y las 
molestias locales (figura 2).

EVOLUCIÓN
Muy buen control sintomático con resolución 
las molestias en la zona y el exudado seroso que 
afectaba a su actividad sociolaboral diaria.

COMENTARIO1-2

La rapamicina, también conocida como siroli-
mus, es un antibiótico del grupo de los macró-

Figura 1. Figura 2.
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lido aprobado por la US Food and Drug para su 
administración (vía oral) en la prevención de 
rechazo de trasplante hepático. La rapamicina, 
bloquea la angiogenesis inducida por la hipoxia, 
y la diferenciación endotelial y reparación vas-
cular (1). Las proliferaciones de vasos linfáticos 
benignos pueden presentarse como lesiones 
quísticas multiloculadas únicas o múltiples 
afectando a un órgano completo en una forma 
difusamente infiltrativa (linfangiomatosis). 

Presentamos el primer caso descrito de buen 
control sintomático con este fármaco en una 
malformación linfática vulvar resistente a otros 
tratamientos. 

BIBLIOGRAFIA
1. � Pediatrics. 2017 May:139(5):e1-5
2. � Adv Anat Pathol. 2014 Jul;21(4):291-9.
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