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intramural)?>. En este sentido, la valoracién con pruebas de
imagen, factores de riesgo (tabaquismo, anticoncepcion) y
estudio de enfermedad de base (vasculitis, displasia fibro-
muscular, sindrome de Ehler-Danlos, sindrome de Marfan) es
obligado en los pacientes con hematoma cervical asociado
a una complicacion vascular mayor*>.

Desde el punto de vista ecografico, el diagnéstico dife-
rencial de nuestra paciente incluyo el lipoma, las adenopa-
tias y la trombosis. Los lipomas presentan una ecogenicidad
variable y en ocasiones un bandeado hiperecogénico carac-
teristico. Tienden a localizarse en el tejido celular subcutd-
neo y sus limites a menudo no estdn claramente delimita-
dos. Las adenopatias suelen presentar morfologia ovalada,
centro hiperecoico y halo hipoecogénico periférico, aunque
en estados inflamatorios se puede observar un aumento de
volumen y vascularizacion, si bien conservan su morfologia
y ecoestructura. Las trombosis son lesiones habitualmente
hiperecogénicas, en el interior de los vasos, que pue-
den presentar vascularizacion periférica (recanalizacion). El
hematoma se manifiesta ecograficamente como una imagen
hipoecoica o anecoica, sin flujo sanguineo en su interior,
pero con vascularizacion dopler periférica®. Esta ultima des-
cripcion coincidié con los hallazgos ecograficos de nuestra
paciente.

Cabe senalar la notable utilidad de la ecografia
cutanea en el diagndstico y seguimiento de una gran
variedad de entidades tanto dermatoldgicas como no
dermatolodgicas. Esto explica el auge y crecimiento expo-
nencial que ha experimentado esta técnica en los Ultimos
anos, en los que se ha incorporado a las consultas del
dermatodlogo’.

Como conclusién, exponemos el caso de una paciente
joven con un hematoma cervical como consecuencia de
una manipulacion quiropractica y resaltamos la importan-
cia de considerar pruebas complementarias adicionales ante
la posibilidad de asociar afectacion de vasos cervicales.
Por ultimo, destacamos, con este caso, el papel que jugo
la ecografia cutanea en el diagnostico y manejo de la
paciente, que podria haber asociado complicaciones mas
graves.
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Papular epidermal nevus with "
«skyline»: 3 nuevos casos

Papular Epidermal Nevus With *‘Skyline’’ Basal
Cell Layer: A Report of 3 New Cases

Sr. Director:

El nevus epidérmico papuloso con capa basal «en horizonte»
(PENS) es una variante de nevus epidérmico que se presenta
como papulas queratosicas aisladas, variables en nimero y
morfologia. La histologia es caracteristica, y muestra hiper-
queratosis, acantosis rectangular, capa basal con células «en
empalizada» y amplia franja citoplasmatica supranuclear

que simula el horizonte «skyline» descrito en la enferme-
dad de Bowen. Es tipica la presencia de una zona acelular
ancha justo por encima de los nucleos de la capa basal.

En 2004 Tadini presenté los casos de 2 pacientes con
hamartomas epidérmicos papulosos que, ademas, asociaban
anomalias neurologicas. Dichos casos fueron incluidos pos-
teriormente en el «Atlas de Genodermatosis» como nuevos
sindromes neurocutaneos'. Sin embargo, no es hasta 2011
cuando se propone el acronimo de PENS en la publicacion
de una serie de 5 pacientes por Torrelo et al.’.

Se han publicado desde entonces 8 articulos sumando un
total de 21 casos descritos en la literatura, 10 de los cuales
asocian anomalias neurologicas. Esta asociacion de PENS con
anomalias extracutaneas se conoce como sindrome PENS.
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Figura 1
lesion cutanea del segundo paciente.

A continuacion, presentamos 3 nuevos casos de PENS, de
los que al menos uno se englobaria dentro de este concepto
de sindrome PENS.

Descripcion de los casos

Caso 1: Nifio de un afo, sin antecedentes de interés,
remitido al presentar lesiones cutaneas en extremidades
percibidas por sus padres desde el nacimiento y que se
habian mantenido estables desde entonces. Consistian en
papulas planas minimamente queratosicas y apenas percep-
tibles en la pierna izquierda y ambos miembros superiores
(fig. 1). Asociaba ademas, torticolis izquierda, evidencian-
dose en la RMN ensanchamiento de la cavidad hidromiélica
a la altura C5-T1 y retraso del neurodesarrollo predominan-
temente en area motora, cognitiva y del lenguaje (fig. 2).

Caso 2: Nifa de un ano, con antecedente de aplasia de
rindn derecho, remitida al presentar lesiones cutaneas que
aprecian sus padres al mes de vida en brazo, costado dere-
cho y ambas piernas. Consistian en lesiones papulosas de
color piel sin franca hiperqueratosis asociada (fig. 1). En la
actualidad presenta un desarrollo psicomotor dentro de
la normalidad.

Caso 3: Nina de 9 afnos de edad remitida al presentar
desde el nacimiento multiples lesiones cutaneas en tronco
y extremidades, estables y asintomaticas a lo largo de los
anos. Consistian en lesiones papulosas queratosicas de color
piel, ligeramente marronaceas, muchas de ellas lineales,
en axila derecha, zona interescapular paramedial derecha,
retroauricular izquierda, brazo y antebrazo izquierdo, cara
posterior de muslo izquierdo, zona pretibial derecha y
cara anterior de hombro (fig. 1). No asociaba otra sintoma-
tologia salvo marcha de puntillas en primera infancia.

En los 3 casos se realizo biopsia cutanea que mostro los
hallazgos previamente comentados caracteristicos del nevus
tipo PENS.

A) Lesiones en el primer paciente. B) Lesiones en el segundo paciente. C) Lesiones en el tercer paciente. D) Detalle de

S

Figura 2 Biopsia cutanea con hiperqueratosis, acantosis y
capa basal epidérmica con células en empalizada. Se aprecia
focalmente zona acelular ancha justo por encima de los nlcleos
de la capa basal.

Discusién

Publicamos 3 nuevos casos de PENS, entidad de reciente
diagndstico, y cuyo conocimiento es importante dada la posi-
bilidad de asociacion con otras anomalias, especialmente a
nivel neurologico.

En todos nuestros pacientes las lesiones cutaneas eran
multiples y se encontraban ampliamente distribuidas. En 2
de ellos los nevos se apreciaban desde el nacimiento, al igual
que en la mayor parte de los casos publicados. Aunque se han
descrito 2 casos en la literatura de una probable asociacion
familiar®#, en ninguno de nuestros pacientes se encontraron
lesiones similares en familiares.

La asociacion de PENS con anomalias extracutaneas se
conoce como sindrome PENS, término propuesto en la XXIII
Reunion del Grupo Espaiol de Dermatologia Pediatrica en
2012. Claramente nuestro primer paciente podria englo-
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barse dentro de este concepto. La mayoria de los casos
descritos presentan retraso psicomotor y mental®, al igual
que nuestro caso, si bien otras alteraciones descritas como
epilepsia, dislexia o trastorno por déficit de atencion e
hiperactividad no podrian ser descartadas dada la corta
edad de nuestros pacientes y podrian aparecer a lo largo de
su evolucion. Por otro lado, no habia sido descrita hasta el
momento la asociacion con malformaciones nefrourologicas
como es la aplasia renal que presenta nuestra paciente
numero 2, sin que sepamos hasta qué punto esta asociacion
fue o no casual. Por otro lado, Rodriguez-Diaz et al.® ya
describieron la asociacion con acortamiento del tenddn
de Aquiles y, aunque dificil de saber con certeza, podria
considerarse que la marcha de puntillas que presentaba
nuestra tercera paciente en su primera infancia podria ser
consecuencia de esta anomalia.

Probablemente esta entidad se encuentre infradiagnosti-
cada, por lo que es importante para su diagndstico conocer
la forma de presentacion de la misma y sus posibles anoma-
lias asociadas.

Conflicto de intereses
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