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1. ANOMALIAS VASCULARES CON LESIONES OSEAS
EN NINA DE 11 ANOS: PENSANDO MAS ALLA
DEL SINDROME DE MAFFUCCI

C. Lacasta Plasin?, D. Virseda Gonzalez?, P. Garcia Piqueras?,
M. Cdrdoba Garcia- Rayo?, L. Jiménez Briones 2, N. Medrano?,
V. Parra Blanco®, C. Agra Pujol®, V. Martinez Gonzalez*

y M. Campos Dominguez?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital General Universitario Gregorio Marafion. “Instituto de
Genética Médica y Molecular, INGEMM, IdiPaz. Hospital
Universitario La Paz. Madrid. Espafa.

Introduccioén. La suma de anomalias vasculares y lesiones 6seas
plantean un amplio diagnéstico diferencial, incluyendo causas
como el sindrome de Maffucci o las RASopatias.

Caso clinico. Nina de 11 anos, con antecedentes familiares desconoci-
dos y diagnostico previo de enfermedad de Ollier. Se deriva a nuestro
centro para valorar afectacion organica extraesquelética. Junto con
multiples encondromas, se halla un astrocitoma cerebral con patrén
de gliomatosis cerebri. En piel, destacan maculas ovaladas, de aspecto
vascular, con halo palido, en miembros superiores y muslo izquierdo;
lesiones rosadas puntiformes en dorso de manos; y mdltiples telangiec-
tasias periorales. Se toman muestras de un encondroma, del astrocito-
ma, de piel y de sangre periférica para estudio genético.

Resultados. Tanto la biopsia cerebral como la 6sea muestran muta-
cion de la isocitrato deshidrogenasa 1 (IDH1), explicando la enfer-
medad de Ollier; si bien el estudio en piel resulta negativo. En
sangre, se objetiva una mutacion en linea germinal en EPHB4, diag-
nostica del sindrome malformacion capilar-malformacion arteriove-
nosa (MC- MAV) tipo 2.

Discusion. La enfermedad de Ollier es una encondromatosis multiple
de inicio pediatrico, por mutaciones somaticas en varios genes, entre
ellos IDH1. Junto con los encondromas, mutaciones en IDH1 aumen-
tan el riesgo de gliomas, neoplasias mieloides, colangiocarcinoma y
carcinomas nasosinusales. En piel, se asocian a hemangiomas fusoce-
lulares, que, si aparecen con encondromatosis, constituyen el sindro-

me de Maffucci. El sindrome MC-MAV consiste en una RASopatia que
junta malformaciones capilares, sobre todo en miembros y cara, con
malformaciones arteriovenosas en piel, misculo, hueso o sistema
nervioso central. Usualmente, las malformaciones capilares son mul-
tifocales, ovaladas, rosadas con halo blanquecino. Se debe a muta-
ciones germinales en RASA1 (tipo 1) o EPHB4 (tipo 2), siendo las
telangiectasias periorales mas tipicas del tipo 2.

Conclusiones. Presentamos un caso infrecuente de coexistencia de
dos anomalias genéticas, una por mutacion somatica y otra por mu-
tacion germinal. Aunque la suma de anomalias vasculares con en-
fermedad de Ollier suele diagnosticarse como sindrome de Maffucci,
Unicamente los hemangiomas fusocelulares forman parte del sin-
drome. Por ello, es esencial la evaluacion dermatologica en casos
de encondromatosis.

2. ENCUESTA SOBRE EL MANEJO DEL NEVUS DISPLASICO
POR LOS DERMATOLOGOS DE LA SECCION CENTRO AEDV

G. @aeza-HernéndeZ, R.F. Rubio-Aguilera, C. Martinez-Moran,
H. Alvarez-Garrido, A.A. Garrido-Rios y J Borbujo

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Fuenlabrada.
Madrid. Espana.

Antecedentes sobre el tema. El nevus displasico es una entidad
catalogada como benigna por la OMS. El manejo de esta lesion no es
uniforme entre los dermatologos dada la falta de guias clinicas, de
modo que los pacientes pueden ser tratados de forma desigual.
Existen varias encuestas publicadas sobre el manejo del nevus dis-
plasico por dermatélogos de otros paises (Estados Unidos, Canada y
Australia) todas previas a la actualizacion de 2018 de la OMS (WHO
Classification of Skin Tumours 4th Edition) que recomendaba clasifi-
car los nevus displasicos en bajo o alto grado. En ellas se observaba
una importante diferencia en el manejo del nevus displasico con
displasia grave y margenes libres. Conocer cual es el manejo del
nevus displasico en nuestro ambito seria una informacion atil de
cara a sentar las bases de un documento de consenso sobre este
tema. Hipotesis: existe una discordancia en el manejo clinico entre
los dermatdlogos de la seccion Centro de la AEDV del nevus displa-
sico, especialmente el de alto grado.
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Objetivo. Objetivo principal: determinar el porcentaje de derma-
tologos de la seccion Centro de la AEDV que, al recibir un informe
histopatologico de nevus displasico de bajo o alto grado, con bordes
afectos o libres, tendrian una actitud conservadora (observacion) o
ampliarian margenes. Objetivos secundarios: determinar si los an-
tecedentes personales y/o familiares de melanoma modificarian la
actitud tomada frente a un paciente sin antecedentes de interés.
Metodologia. Se realizara un estudio de tipo encuesta descriptiva
transversal a médicos dermatologos que ejerzan su profesion en el
ambito territorial de la seccion Centro de la AEDV (tanto adjuntos
como residentes) y estén dispuestos a colaborar en la encuesta de
forma andnima. Se recogeran datos desde el 15 de junio de 2022
hasta el 31 de julio de 2022, ambos incluidos, mediante una en-
cuesta online realizada con Microsoft Forms. Las variables de expo-
sicion seran el grado de displasia (bajo/alto), los margenes (afecto/
libre), y los antecedentes del paciente (sin antecedentes/AF mela-
noma/AP melanoma). Las variables dependientes incluiran obser-
vacion/margenes de 1-4 mm/margenes 5-10 mm. Los métodos
estadisticos que se aplicaran seran los correspondientes a estadis-
tica descriptiva. Los resultados se presentaran en tablas de fre-
cuencia, diagramas de barras y en graficos de sectores. Ni los
investigadores ni los encuestados recibiran compensacion economi-
ca alguna.

Plan de trabajo. Durante el mes de agosto 2022 se realizara el
analisis estadistico. Estimamos que podremos presentar los resulta-
dos de nuestro proyecto en octubre de 2022.

3. EXPERIENCIA DEL BROTE ACTUAL DE VIRUELA SiMICA
EN EL HOSPITAL 12 DE OCTUBRE

M. Agud de Dios, J. Montero Menarguez, C. Rubio Muhiz,
J. Arroyo Andrés, C. Gutiérrez Collar, L. Guzman Pérez,
E. Tarin Vicente, C. Zarco Olivo, R. Rivera Diaz y P.L. Ortiz Romero

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario 12 de Octubre.
Madrid. Espana.

El 18 de mayo de 2022 se notificaron los primeros 7 casos positivos
mediante PCR para viruela del mono en Madrid. Durante los siguien-
tes dias la cifra de positivos se ha ido incrementando, habiéndose
notificado mas de 200 casos en Espaiia a la hora de escribir este
abstract. El objetivo de nuestro estudio es describir las variables
epidemiologicas, clinicas, histoldgicas, microbiologicas, tratamien-
to recibido y evolucion de los pacientes con viruela del mono que
consultaron en el servicio de Urgencias y Dermatologia del H120
durante el brote actual de mayo a junio de 2022.

Para ello revisamos de forma retrospectiva los primeros 45 pacientes
atendidos en nuestro centro en esas fechas. Compararemos los datos
obtenidos en nuestro centro con los datos preliminares que se estan
publicando del presente brote en otros centros para definir mejor los
factores de riesgo relacionados la transmision de esta infeccion asi
como su manejo mas adecuado para evitar complicaciones.

4. UN CASO PARA REPLANTEAR LO QUE SABEMOS
Y NO SABEMOS: NET E INMUNOTERAPIA

K. Magaletskyy Kharachko, E. Sendagorta Cudos, E. Fiz Benito,
R. de Moraes Souza, G. Servera Negre, J.M. Busto Leis,
P. Khrystyna Krasnovska Zayets, A. Mayor Ibarguren, H. Pinto

Dermatologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espana.

Debido al uso creciente de inmunoterapia se van describiendo nue-
vos casos de sindrome de Stevens-Johnson y necrdlisis epidermoli-
tica toxica en relacion a estos tratamientos. Pero, ;acaso es la
misma patologia que conocimos antes?

Presentamos el caso de un varon de 71 afos con cancer de células
claras en tratamiento con nivolumab y aparicion de lesiones cuta-
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neas de forma progresiva de dos meses de evolucién que evoluciona
a un sindrome overlap SSJ-NET con despegamiento asociado. Se
realiza el diagnostico diferencial del pénfigo paraneoplasico siendo
descartado mediante la ausencia de acantolisis, la ausencia de de-
positos de anticuerpos en la IFD y la ausencia de autoanticuerpos en
ELISA frente a desmogleina 1, desmogleina 3, envoplaquina y peri-
plaquina. El diagnéstico de SSJ/NET seria obvio excepto por la evo-
lucion retardada del cuadro, la afectacion clinica moderada y la
ausencia de afectacion ocular lo que es compatible con una varian-
te de SSJ/NET descrita en inmunoterapia llamada Progressive Im-
munotherapy-Related Mucocutaenous Eruption (PIRME). Esta
variante presentaria un curso mas benigno con una estancia hospi-
talaria mas corta y que podria ser proclive a reiniciar la inmunote-
rapia de forma mas pronta debido a que su fisiopatologia se basaria
en un mecanismo de intolerancia inmunologica exacerbada por los
inhibidores de checkpoint hacia otros farmacos. Se postula por tan-
to que serian estos farmacos introducidos posteriormente los que
causarian el cuadro en vez de la inmunoterapia por si mismo.

La baja incidencia de casos de toxicidad cutanea grado IV a inhibi-
dores de checkpoint con algo mas de 50 casos descritos en la litera-
tura hace que la fisiopatologia, el diagndstico, el tratamiento y el
prondstico se hayan asociado a la presentacion clasica de SSJ/NET.
Sin embargo, las Ultimas series nos muestran que existen diferen-
cias entre los distintos pacientes, lo que no hace mas que poner el
foco en nuestra ignorancia respecto a las reacciones SSJ/NET-like
de la inmunoterapia. Hacen falta mas estudios que hagan hincapié
en la historia del uso de farmacos asociados a inmunoterapia al
igual que investigaciones alergologicas buscando demostrar la cau-
salidad de estos farmacos para asi verificar el modelo propuesto de
doble impacto en el que la inmunoterapia fuera solo un facilitador
de una reaccion de toxicidad que necesitaria otro farmaco.

5. PAPULAS FIRMES DE COLOR PIEL. DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL DE LAS ALTERACIONES POR DEFECTO
DE LAS FIBRAS ELASTICAS

L. Haya, C. Manzanas, M. Recio, B. Ruffin, C. Ceballos, L. Fuertes,
M. Jo, I. Erana, C. Santonja, L. Sanchez y L. Requena

Departamentos de Dermatologia y Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Introduccion. La elastorrexis papulosa, el nevus anelastico y los
colagenomas eruptivos son tres entidades muy similares. Algunos
autores postulan que se trata de un espectro clinico que engloba
estos tres diagndsticos.

Caso clinico. Presentamos el caso de un paciente varon de 52 afnos
que consulto en el servicio de Dermatologia de nuestro centro por
papulas firmes de color piel asintomaticas o levemente pruriginosas
de afos de evolucion, localizadas en el tercio superior de la espalda
y region cervical. No se precedian de traumatismos ni lesiones infla-
matorias previas. Se tomo una biopsia de estas lesiones en la que se
observo un infiltrado linfocitario denso perifolicular y unos haces de
colageno engrosados. Se completo el estudio con tincion de orceina,
evidenciandose ausencia de fibras elasticas en la dermis reticular.
Discusion. La elastorrexis papulosa, el nevus anelastico y los colage-
nomas eruptivos son tres entidades que cursan con papulas de con-
sistencia firme y color piel. Aparecen de manera espontanea y no
asocian historia previa de traumatismos, inflamacion, antecedentes
familiares ni patologias extracutaneas. Son mas frecuentes en muje-
res jovenes y suelen localizarse en el tronco o extremidades superio-
res. Histolégicamente también son similares: los tres tienen
disminucion o fragmentacion de las fibras elasticas y engrosamiento
de los haces de colageno. Dada la similitud de estas tres condiciones
clinica, epidemioldgica e histolégicamente y la escasez de casos pu-
blicados, existe cierta controversia en torno a si se trata de una
misma entidad o pueden considerarse diagnosticos independientes.
En las ultimas series publicadas se tiende a aunar conceptos. Ade-
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mas, diferentes grupos de autores han sugerido nuevos términos que
recogen los tres diagnosticos de manera mas comprensible.

6. LUPUS Y... ;QUE MAS?

I. Llad6?, B. Butron-Bris?, M. Segui-Olmedilla?,
A. Fernandez-Galvan?, J. Fraga®, E. Daudén? y C. Garcia-Garcia®

Servicios de “Dermatologia y ®YAnatomia Patoldgica. Hospital
Universitario de La Princesa. Madrid. Espafa.

Introduccion. La pustulosis amicrobiana de los pliegues (PAP) es
una variante rara de dermatosis neutrofilica que se produce en el
contexto de enfermedades autoinmunes, fundamentalmente lupus
eritematoso sistémico (LES). Presentamos un nuevo caso de PAP y
definimos sus caracteristicas clinicas e histopatoldgicas.

Caso clinico. Mujer de 39 afos con diagnostico de LES que debuta
en el afio 1997 con eritema malar bilateral, artralgias y afectacion
renal, presentando ANA 1/1280, anti-dsDNA, anti-Ro y anticardioli-
pina IgG. A lo largo de los afos, permanece en tratamiento princi-
palmente con micofenolato 1,5 g/dia, hidroxicloroquina 200 mg/
dia y prednisona 5 mg/dia, con algln brote aislado de lupus suba-
gudo en region facial y antebrazos. En diciembre de 2021, consulta
por un cuadro de semanas de evolucion de eritema, exudado y pru-
rito en zona inguinal, genital y perianal, no asociando sintomas
sistémicos. Se realizan pruebas epicutaneas, que resultan negati-
vas, y se inicia tratamiento con corticoides topicos, con mejoria de
las lesiones. En los meses siguientes, la paciente empieza a desa-
rrollar placas eritematosas, exudativo-costrosas, también en cuero
cabelludo, comisuras labiales, narinas, conductos auditivos exter-
nos y ombligo, asi como papulas anaranjadas y pustulas, que coa-
lescen formando placas exudativo-costrosas, diseminadas por el
tronco. Se realizan cultivos que resultan positivos para S. aureus, y
se determinan unos niveles disminuidos de zinc (67 pg/dL, normal
70-150 pg/dL). Pese al tratamiento antibiotico y a la reposicion de
los niveles de zinc, las lesiones siguen su curso de forma invariable.
La biopsia muestra infiltrados perivasculares superficiales e inters-
ticiales de predominio linfocitario y neutrofilico, con acantosis y
espongiosis de la epidermis, asi como acimulos de neutrofilos intra-
corneos, formando pustulas. Finalmente, se diagnostica de pustu-
losis amicrobiana de los pliegues y se instaura tratamiento con
dapsona 100 mg/dia, con un excelente control de las lesiones.
Discusion. La PAP sigue un curso clinico en brotes e independiente
de la actividad de la enfermedad de base. Las localizaciones a las
que afecta mas frecuentemente son los pliegues, los orificios y el
cuero cabelludo. Una manifestacion escasamente descrita son las
papulas anaranjadas o eritematosas dispersas por el tronco. Las
pustulas, foliculares y no foliculares, no siempre son observables y
suelen estar colonizadas por S. aureus. El tratamiento es similar al
del resto de dermatosis neutrofilicas. Se basa en el uso de corticoi-
des y, como mantenimiento, de dapsona o colchicina.
Conclusiones. Presentamos un nuevo caso de PAP y definimos sus
caracteristicas clinicas e histopatoldgicas. Se requiere un alto indi-
ce de sospecha para el diagndstico, que debera plantearse ante la
presencia de lesiones pustulosas o exudativo-costrosas recurrentes
en pacientes con LES.

7. SINO LO VEO NO LO CREO

C. Sarro-Fuente, A. Muiiz-de Lucas, M. Menéndez-Sanchez,
G. Greta Dradi, D. de la Vega-Ruiz, J. Griffiths-Acha,
R. Gamo-Villegas y J.L. Lopez-Estebaranz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Fundacion
Alcorcon. Madrid. Espana.

Planteamiento del tema. Los pacientes con melanomas multiples
se estiman en un 4-5%, con una media de 2,5 melanomas. El 70% de

los segundos melanomas se diagnosticaron en los dos afos siguien-
tes al primer diagnostico. Existen diferentes factores de riesgo para
el desarrollo de melanomas, y es muy importante conocerlos de
cara a la prevencion y manejo de estos pacientes. En 2003 se des-
cribié el modelo de las vias divergentes en melanoma, estando cada
vez mas respaldada la hipdtesis de que existen tipos distintos de
melanomas, dividiéndolos en funcion de su perfil genético y de la
asociacion con los rayos ultravioleta: 1) asociados a dafo solar cro-
nico (lentigo maligno [LM] y melanoma desmoplasico), y 2) asocia-
dos a dafo solar intermitente, a multiples nevus y con mayor
componente genético (generalmente melanoma de extension su-
perficial (MES).

Historia clinica. Resultados. Discusion.

Presentamos dos pacientes con multiples melanomas como ejemplo
de cada una de las dos principales rutas de desarrollo del melano-
ma. El primer caso se trata de una mujer de 60 anos, con importan-
te fotodano y antecedentes de exposicion a radiacion, a la que se
le han extirpado 22 melanomas (16 LM, 5 MES y 1 infiltracion dérmi-
ca por melanoma) y 25 epiteliomas basocelulares. Ejemplifica a la
perfeccion la via de exposicion solar cronica, presentando tanto LM
como epiteliomas basocelulares. El segundo caso se trata de un
varon de 47 afos, pelirrojo, con mutacion en CDKN2A y polimorfis-
mos del gen de la melanocortina 1, al que se le han extirpado 44
melanomas (42 MES y 2 LM). Ejemplifica la via de melanoma fami-
liar asociado a mutaciones germinales en genes concretos asociados
a melanoma. Los melanomas que presenta son fundamentalmente
de extension superficial, y con una tendencia al rapido crecimiento
vertical. Durante el desarrollo de la presentacion revisaremos las
caracteristicas y factores de riesgo de los pacientes con melanoma,
y explicaremos las vias de génesis del melanoma, basandonos en la
literatura y apoyandonos en los dos casos descritos como ejemplos.
Ademas, revisaremos las nuevas divisiones del melanoma por mi-
croscopia confocal 1) predominio de células dendriticas, 2) predo-
minio de células redondas, 3) nidos dérmicos atipicos, 4) combinado
y 5) no clasificable) y utilizaremos imagenes de microscopia confo-
cal e histologicas de ambos pacientes como ejemplo.
Conclusion/es. Presentamos dos pacientes con multiples melano-
mas, diferentes en cuanto a factores de riesgo, tipo de melanoma
predominante y necesidades de seguimiento. La microscopia confo-
cal nos permite caracterizar mejor las lesiones pigmentadas y es
Gtil para distinguir el melanoma en fase inicial, especialmente en
los pacientes de alto riesgo durante el seguimiento, ahadiendo in-
formacion morfologica sobre la biologia de las lesiones.

8. LA PIEL, ;VICTIMA O VERDUGO?

R. Cabana Navia, P. Arribas Granados, |. Checa Recio,

J. Martinez Mariscal, A. Martinez Fernandez,

J.M. Camino Salvador, P. Gonzalez Munoz, A. Martin Fuentes
y E. de Eusebio Murillo

Hospital Universitario de Guadalajara. Guadalajara. Espafa.

Introduccion. Los linfomas pueden cursar con compromiso cutaneo
de forma primaria o secundaria. El término “linfoma cutaneo pri-
mario” se refiere a aquellos que se presentan en la piel sin eviden-
cia de enfermedad extracutanea al diagnostico. Los hallazgos
histoldgicos e inmunohistoquimicos pueden ayudar a discernir entre
el origen cutaneo o extracutaneo, siendo fundamental la correla-
cion clinico-patologica.

Caso clinico. Varén de 72 aios en estudio por cuadro constitucional
de semanas de evolucion, acompanado de clinica neuroldgica, dis-
nea, y deterioro del estado general progresivo. En las pruebas de
imagen se detectan masas de origen incierto a nivel mesencefalico
y cardiaco, como probables causantes de una hemorragia intrapa-
renquimatosa y derrame pericardico, respectivamente. Al examen
fisico presentaba placas anulares eritematodescamativas aisladas
en axila derecha, lumbar, planta y pliegue interdigital del pie, de
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aparicion secuencial en las semanas previas. Ante la refractariedad
al tratamiento antifuingico pautado, y la negatividad de los cultivos,
se realizo una biopsia para su estudio anatomopatologico. En el
estudio del liquido cefalorraquideo y pericardico, se detect6 una
poblacion linfoide atipica de inmunofenotipo similar (reordena-
miento de TCR monoclonal, negatividad para CD4 y CD8, pérdida de
CD5 y CD2, y positividad de CD3, CD45, CD7 y CD56). En la histolo-
gia existia infiltrado de linfocitos T atipicos, de marcado epidermo-
tropismo, e inmunofenotipo idéntico a los descritos en los estudios
previos, ademas de otros hallazgos compatibles con linfoma T cuta-
neo. En sangre periférica, por el contrario, no se detectaron células
con dichas caracteristicas.

Discusion. En el caso clinico expuesto, los hallazgos radioldgicos, la
deteccion de células linfoides atipicas en el liquido pericardico y
cefalorraquideo, la aparicion secuencial de lesiones cutaneas se-
cundarias a la infiltracion de linfocitos T aberrantes, sumado a la
ausencia de células circulantes en el estudio de sangre periférica,
serian compatibles con una presentacion atipica de linfoma tipo T
de origen controvertido: Los linfomas T primarios sistémicos con
afectacion epidermotropa son excepcionales. Por otro lado, la pro-
babilidad de afectacion sistémica por linfomas T cutaneos se corre-
laciona con extension de la enfermedad, ocurriendo en casos
avanzados o con transformacion a célula grande. Del mismo modo,
la escasa afectacion cutanea en comparacion con la gran afectacion
cardiaca y del sistema nervioso central apostarian a favor del ori-
gen extracutaneo. Sin embargo, el marcado epidermotropismo y los
hallazgos anatomopatologicos descritos apoyarian el diagndstico
micosis fungoide.

Conclusiones. Con todo lo expuesto, nos inclinamos a pensar que
se trata de un caso excepcional de linfoma de células T sistémico,
probablemente de origen primario en el sistema nervioso central
con afectacion cutanea secundaria con un patrén que simula una
micosis fungoide.

24 de febrero de 2022

1. UNA ENFERMEDAD QUE NO DEBE SER OLVIDADA

C. Moya Martinez; M. Recio Montesillo, B. Ruffin Vicente,
L. Haya Martinez, L. Fuertes de la Vega, C. Santoja y L. Requena

Hospital Universitario Fundacion Jiménez Diaz. Madrid. Espaia.

Introduccion. Muchas enfermedades sistémicas pueden tener como
primera manifestacion alteraciones cutaneas, incluidos los déficis
nutricionales.

Caso clinico. Mujer de 62 anos consulta por placas amarillo-marro-
naceas, de aspecto ceroso y brillante, descamativas, en frente,
nariz y mejillas. A la exploracion, ademas se aprecian también eri-
tema y descamacion perifolicular en miembros inferiores. Se toman
dos biopsias, de la frente y de las lesiones de extremidades inferio-
res, con hallazgos histoldgicos compatibles con frinoderma y escor-
buto, respectivamente. La analitica de sangre muestra déficit de
vitamina C y D, acido félico y zinc. A la interrogacion reconoce una
dieta exenta en frutas y vegetales en los Gltimos meses, en contex-
to de una situacion social, econdmica y familiar complicada. Tras
suplementacion y cambios profundos en la dieta, asociado a la in-
tervencion de los servicios sociales, se produce una notable mejoria
de las lesiones cutaneas.

Discusion. Aunque raro en paises desarrollados, el escorbuto toda-
via puede verse en contexto de malnutricion y esta lejos de haber
sido erradicado. La piel es con frecuencia el primer 6rgano en mos-
trar signos de escorbuto, como los pelos “en sacarcocho”, entre
otros. Sin embargo, el déficit de vitamina C puede afectar a multi-
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ples funciones organicas e incluso ser potencialmente mortal. Por
este motivo, su diagnostico y tratamiento precoz son fundamenta-
les. La frinoderma se manifiesta con papulo-placas hiperqueratosi-
cas foliculares y tapones corneos, principalmente localizados en
extremidades y gluteos. En un inicio se asociaba a déficit de vitami-
na A, pero parece deberse a manultricion general, ya que hay casos
descritos en contexto de déficit de vitamina E, complejo B o acidos
grasos esenciales, con mejoria de las lesiones al mejorar la situa-
cion nutricional del paciente. La malnutricion es mas frecuente de
lo que pensamos en la sociedad actual, y algunas poblaciones como
la pediatrica, alcohdlicos, pacientes de TCA o enfermedad inflama-
toria intestinal, alergias alimentarias multiples, pacientes de he-
modialisis, ancianos o personas en riesgo de exclusion social tienen
mayor riesgo de sufrir déficits nutricionales por diferentes motivos.
Los dermatologos deben conocer las manifestaciones cutaneas de
estas entidades, ya que su reconocimiento es el primer paso para
un abordaje adecuado y completo del paciente, que en ocasiones
implicara no solo una intervencion nutricional si no también socio-
familiar.

Conclusiones. Presentamos el caso de una paciente con hallazgos
clinica e histologicamente compatibles con escorbuto y frinoderma,
que requirioé un manejo multidisciplinar por parte de dermatologia,
endocrinologia y servicios sociales.

2. EXANTEMA, INMUNOSUPRESION Y UNA ANTIGUA
PROFESION

M. Puerta Pefia?, J. Fulgencio Barbarin?, D. Falkenhain Lopez?,
M. Agud de Dios?, J. Arroyo Andrés?, M. Lizasoain Hernandez®,
A. Pérez de Ayalac, Alba Calleja-Algarra? y C. Zarco Olivo?

Servicios de “Dermatologia, ®Infecciosas y “Microbiologia. Hospital
Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafa.

Caso clinico. Un vardn de 64 afos, residente en Madrid, con ade-
nocarcinoma pulmonar metastasico, ingreso por una compresion
medular, recibiendo tratamiento con radioterapia y corticoides a
dosis altas. Cuatro dias mas tarde, presentd un exantema evanes-
cente moderadamente pruriginoso. Dos meses antes, el paciente
habia presentado un cuadro similar durante un ciclo corto de cor-
ticoterapia, con diagnostico de urticaria aguda y autorresolucion
de las lesiones en escasos dias. A la exploracion destacaban mul-
tiples tractos eritematoedematosos de morfologia lineal y serpigi-
nosa distribuidos de forma generalizada. Tras una reevaluacion a
las 24h, las lesiones presentaban un patrén migratorio muy rapido
a areas adyacentes. El paciente no presentaba sintomas sistémicos
asociados y no referia otros desencadenantes. Analiticas basicas
de sangre y orina no mostraron alteraciones relevantes y la biop-
sia de las lesiones mostro un patron sugestivo de dermatosis urti-
carial neutrofilica. Debido a la alta sospecha de infeccion
helmintica, se realizdé un examen microscopico de heces, que re-
veld la presencia de larvas rabditiformes de Strongyloides sterco-
ralis, confirmando el diagno6stico de larva currens por
estrongiloidiasis. El paciente negaba viajes al extranjero, Unica-
mente habia estado en Mallorca y en Alicante, sin viajes naciona-
les en los ultimos afos. Sin embargo, referia haber trabajado en
sistemas de saneamiento de aguas fecales en Madrid durante los
Gltimos 20 afos, con contactos ocasionales con material fecal,
asumiendo el contagio en dicho contexto. Durante el ingreso, se
instauro tratamiento con ivermectina 200 mcg/kg/dia y las lesio-
nes fueron resolviéndose gradualmente y los examenes de heces
negativizandose, alcanzando la remision completa tras 10 dias de
tratamiento. Como conclusiones, presentamos el caso de un pa-
ciente con lesiones migratorias en contexto de inmunosupresion,
con histologia y diagndstico previo de urticaria que en realidad
presentaba una larva currens por Strongyloides stercoralis de ori-
gen ocupacional adquirida en Madrid.
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3. DELEGACION DE ACTIVIDADES EN ENFERMERIA

J.M. Borbujo Martinez? R.M. Diaz Diaz’, M.P de Pablo Martin¢,
L. Calzado Villareal ¢, F.J. de Vicente Martin®
y P de la Cueva Dobaof

Dermatologia. °HU Fuenlabrada. "HU Infanta Sofia. San Sebastidn
de los Reyes.<HU del Tajo. Aranjuez. °HU Torrejon. Torrejon de
Ardoz. ¢HU Rey Juan Carlos. Mdstoles. ¢HU Infanta Leonor.
Madrid. Espanfa.

Introduccion. La enfermeria en el contexto de un servicio de Der-
matologia es una pieza clave para la cohesion de un servicio. No
solo desempeiia sus funciones sino que ademas se incorpora de for-
ma paulatina en las actividades médicas. Pero no existe una espe-
cialidad de enfermeria propia de dermatologia.

Objetivo. Validar la delegacion de actividades desde el dermatolo-
go a enfermeria (enfermero/a y auxiliar).

Material y métodos. Revisar la delegacion que se ha producido en
algunos centros hospitalarios, y como se evalla dicha delegacion
para poder alcanzarla.

Resultados. Ventajas e inconvenientes de dicha delegacion. Mejo-
rar indicadores. La suplencia en caso de que falte ese personal.
Conclusiones. La delegacion de actividades a la enfermeria es una
labor que ayuda a disponer de mas equipo de enfermeria en un
Servicio de Dermatologia. Liberar tiempo efectivo del dermatélogo
que puede dedicarse a otras funciones. Y ayuda a establecer la
gestion por resultados

4 PATRON PSORIASIFORME Y LIQUENOIDE EN REACCIONES
MEDICAMENTOSAS POR FARMACOS ANTI-PD1.
PRESENTACION DE 3 CASOS

B. Butron-Bris 2, R. Sampedro 2, I. Lladé 2, M. Segui 2,
P. Rodriguez-Jiménez 2, J. Fraga®, E. Daudén @
y M. Llamas-Velasco @

Servicio de ¢ Dermatologia y >"Anatomia Patolégica. HUP. Espaia.

Las erupciones cutaneas de tipo liquenoide y psoriasiforme son
una forma habitual de presentacion de las reacciones secundarias
al uso de inmunoterapia, como los anti-PD1, tratamientos utiliza-
dos en diferentes canceres en estadios avanzados (cancer de pul-
moén, melanoma). Aunque las reacciones cutaneas de tipo
medicamentoso son los efectos secundarios mas frecuentes con la
inmunoterapia, la aparicion de reacciones psoriasiformes y lique-
noides, asi como la exacerbacion de la psoriasis preexistente, se
ha reportado esporadicamente, y su prevalencia parece estar in-
fraestimada. Describimos el caso de tres pacientes atendidos en
nuestro hospital que presentaron erupciones cutaneas secundarias
al inicio de farmacos anti-PD1, lesiones que clinicamente presen-
taban caracteristicas psoriasiformes y liquenoides, en los que la
biopsia permitia observar hallazgos de tipo patron liquenoide y
psoriasiforme de forma concomitante. El primer paciente, un va-
ron de 69 afos, con psoriasis en placas, en tratamiento con guse-
lkumab. Tras el inicio de pembrolizumab por un carcinoma de
pulmén metastasico acudié por aparicion, al mes de la primera
infusion, de placas eritemato-escamosas distribuidas en tronco y
miembros, con afectacion palmoplantar. El segundo caso, un va-
ron de 73 anos sin patologia cutanea previa ni antecedentes de
psoriasis, fue valorado por aparicion de lesiones eritemato-esca-
mosas distribuidas por el tronco y otras de aspecto pustuloso en
miembros inferiores, iniciadas a los pocos dias del comienzo de
inmunoterapia con nivolumab por una neoplasia de pulmon. EL
tercer paciente se trataba de una mujer de 70 afos, que tras ini-
ciar tratamiento con nivolumab por un melanoma con metastasis
Unica a nivel cutaneo, desarrollo lesiones de aspecto psoriasifor-
me y liquenoide, de predominio en extremidades inferiores y con
afectacion palmo-plantar. Cuya biopsia demostré también hallaz-
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gos mixtos compatibles con dermatitis liquenoide y psoriasiforme.
Las biopsias realizadas mostraban hallazgos similares en los tres
casos, destacando un infiltrado liquenoide de intensidad distinta,
asi como paraqueratosis englobando neutrofilos y disminucion del
estrato granuloso. Presentamos tres casos de lesiones eritemato-
escamosas, con areas psoriasiformes y liquenoides, en relacion
con el inicio de terapia anti-PD1, con hallazgos histologicos no
descritos previamente: datos sugestivos de reaccion liquenoide en
union dermo-epidérmica y psoriasiformes en capas superficiales
de epidermis y estrato corneo.

5. EL DERMATOLOGO QUE DIAGNOSTICABA TUMORES
TIPICOS DE HUESOS: METASTASIS CUTANEAS COMO
MANIFESTACION CENTINELA DEL SARCOMA DE EWING

F.J. Rodriguez Cuadrado?, J.L. Castafo Fernandez?,

I. Sanchez Gutiérrez 2, F. Alfageme Roldan?, A.M. Rosell Diaz?,
I. Salgiiero Fernandez 2, L. Najera Botello®, E. Gavin Gomez®,
P. Martin Acosta®, J. Cardona Arboniés, M. Pezzi Rodriguez?
y G. Roustan Gullé?

Servicios de “Dermatologia, >YAnatomia Patoldgica, ‘Medicina
Nuclear y Cirugia Maxilofacial. Hospital Universitario Puerta de
Hierro. Majadahonda. Espafa.

Introduccioén. El sarcoma de Ewing es una neoplasia que de for-
ma relativamente frecuente presenta metastasis al momento
del diagnodstico. No obstante, la localizacion cutanea de las mis-
mas es extremadamente rara. Se presenta un caso de sarcoma
de Ewing primario extradseo con metastasis cutaneas al diag-
nostico.

Caso clinico. Mujer de 63 afnos con nddulo polilobulado de consis-
tencia sélida de dos meses de evolucion en region lumbar izquier-
da, asintomatico. Se realiza ecografia cutanea que muestra una
lesion subcutanea de 26 x 28 x 12mm polilobulada heteroecoica,
en cuyo interior existen zonas puntiformes hiperecoicas. Con
Doppler color se aprecia vascularizacion periférica e intralesional
con pequeios vasos filiformes, y en la elastografia se observan
areas de dureza aumentada en la periferia. Ya con la sospecha de
sarcoma, se practica biopsia que es compatible con sarcoma de
Ewing, con positividad para vimentina y CD99, demostrando ade-
mas la técnica FISH una translocacion en el gen EWSR1 (22q12.1-
q12.2). Cirugia Maxilofacial practica también una biopsia de un
nodulo en mucosa yugal, obteniéndose un resultado superponible
al de la lesion cutanea. Finalmente, se realiza un PET-TC en el
que se halla captacion patolégica a nivel mandibular, pulmonar,
hepatico, peritoneal, suprarrenal y vertebral, siendo la mas su-
gestiva de tumor primario una lesién muscular en aductor femo-
ral derecho. Con el diagndstico de sarcoma de Ewing extradseo
estadio IV, la paciente se encuentra actualmente en tratamiento
quimioterapico.

Discusion. El sarcoma de Ewing es una neoplasia maligna clasica-
mente de origen 6seo. La evidenciacion de lesiones compatibles en
otros tejidos suele significar la progresion metastasica del tumor
primario 0seo, puesto que solo el 25% son primariamente extrao-
seos. Sin embargo, resulta mucho mas frecuente el sarcoma de
Ewing cutaneo primario que las metastasis cutaneas de un Ewing de
otra localizacion. Asi, mientras que se han descrito entre 80 y 90
casos de Ewing primario, hasta el momento solo hay publicados 6
casos de metastasis cutaneas de sarcoma de Ewing.

No existe literatura respecto a la utilizacion de la ecografia cuta-
nea para la identificacion y caracterizacion del sarcoma de Ewing
cutaneo (primario o no). Si que existen hallazgos generales para los
sarcomas y otros tumores de partes blandas que sirven de indica-
cion para la realizacion de una resonancia magnética para estadjfi-
cacion, tales como tamano mayor de 5 cm, hipervascularizacion
anarquica o penetracion mas alla de la fascia muscular.
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Conclusiones. Si bien la biopsia se reafirma como el patrén oro
para el diagnostico, cada vez esta mas claro que el ecografo
debe instaurarse como una herramienta diagnostica de primer
nivel para el dermatoélogo, puesto que permite una actuacion
rapida a la hora de pedir pruebas complementarias adicionales
que repercutan en una demora menor en la instauracion de un
tratamiento efectivo en entidades graves como el presente sar-
coma de Ewing.

6. ECCEMA PALPEBRAL TRAS FAQUECTOMIA

R.F Rubio-Aguilera, G. Baeza-Hernandez, M.S. Vallejo-Ruiz,
A. Guerrero-Torija, C. Martinez-Moran, A.A. Garrido-Rios
y S. Cordoba-Guijarro

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Fuenlabrada.
Madrid. Espafa.

Introduccion. El envejecimiento de la poblaciéon trae consigo un
aumento en el nimero de exploraciones e intervenciones oftalmo-
logicas. Esto conlleva la necesidad de aplicacion repetida de dife-
rentes colirios que tienen capacidad sensibilizante. Ante un cuadro
de eccema palpebral tras una exploracion oftalmologica es impres-
cindible realizar una anamnesis completa de todos los colirios em-
pleados para realizar las pruebas epicutaneas correspondientes.
Establecer correctamente la relevancia de las positividades obser-
vadas sera crucial para realizar un correcto diagnostico e indicar las
medidas de evitacion alergénica adecuadas.

Caso clinico. Mujer de 69 anos que acude a Urgencias por apari-
cion de lesiones eritematosas y pruriginosas de 48 horas de evo-
lucion en region paranasal derecha, sin otra clinica de interés.
Dos dias antes, habia sido intervenida de faquectomia en el ojo
derecho. Ante la sospecha de un eccema alérgico de contacto
(EAC) a alguno de los productos empleados en la cirugia, se de-
cidio realizar pruebas epicutaneas con la bateria estandar del
GEIDAC, bateria de antisépticos, clorhexidina y un trozo de pafo
estéril adhesivo “tal cual”. Se realizaron lecturas a las 48 y 96
horas, con resultado positivo para mezcla de cainas (++). Se con-
tacto con Oftalmologia para conocer qué anestésico local usa-
ron, asi como el resto de colirios empleados. Con esta
informacion se repitieron las pruebas con la bateria de anestési-
cos locales y los colirios aportados. A las 48 y 96 horas se obtu-
vieron resultados positivos para benzocaina (++) y fenilefrina
hidrocloruro (++), pero solo se habia empleado en la cirugia esta
Gltima por lo que fue la Unica positividad que se considero rele-
vante. Con esto se llego al diagnéstico de EAC a fenilefrina hi-
drocloruro. Este diagnostico se comunicé a oftalmologia para
evitar su uso en futuras exploraciones.

Discusion. La fenilefrina hidrocloruro se utiliza en Oftalmologia por
sus acciones como ciclopléjico y midriatico. Es un alérgeno conoci-
do cuya incidencia se encuentra en aumento. La forma de presen-
tacion clinica tipica es la de un EAC palpebral, siendo el alérgeno
mas frecuente en los pacientes sometidos a exploraciones oftalmo-
logicas repetidas. El diagnostico de EAC por fenilefrina se obtiene
mediante realizacidon de pruebas epicutaneas, donde debe par-
chearse junto con el resto de alérgenos sospechosos. Deben reali-
zarse lecturas a las 48 y 96 horas, aunque generalmente muestra
una positividad evidente en la primera lectura. Una vez establecido
el diagnodstico deben recomendarse medidas de evitacion para evi-
tar nuevos brotes de lesiones. Tropicamida y ciclopentolato (solos o
en combinacion) son alternativas seguras que no presentan reaccio-
nes cruzadas con fenilefrina.

Conclusiones. La fenilefrina es un alérgeno frecuente que debe
sospecharse en todo paciente con eccema palpebral y antece-
dente de exploracion o intervencion oftalmoldgica reciente. Es
imprescindible parchear todas las sustancias potencialmente im-
plicadas, asi como establecer la relevancia de aquellas que re-
sulten positivas.
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7. PURPURA RETIFORME EN PACIENTE CON ASMA
Y EOSINOFILIA. A PROPOSITO DE UN CASO

M. Gamo-Guerrero*, C. Garcia-Martin?, K. Diez-Maduefo?,
A. Simon-Gozalbo?, S. Tirado-Zambrana®, S. Alonso-Garcia®,
D. Velazquez-Tarjuelo?, M.A. Martin-Diaz® y P. de-la-Cueva-Dobao?

Servicios de “Dermatologia y Venereologia y *Anatomia Patolégica.
Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espafia.

Introduccion. Mujer de 61 anos con los antecedentes de asma, ri-
nitis y parestesias en miembros superiores, que presenta desde
hace unas semanas placas de purpura palpable retiforme en el dor-
so de ambos pies.

Historia clinica. La paciente acude al Servicio de Urgencias refi-
riendo un cuadro de astenia, artralgias y febricula intermitente de
tres meses de evolucion junto con aparicion progresiva, en las ulti-
mas dos semanas, de edemas en miembros inferiores. Ademas, en
los ultimos cinco dias, aparicion de placas purpuricas de morfologia
retiforme en el dorso de ambos pies y en pliegue intergluteo. Las
lesiones en dorso de ambos pies habian evolucionado en las Gltimas
48 horas a formacion de ampollas tensas serohematicas. En la ana-
litica de sangre se evidencid leucocitosis, eosinofilia severa (eosi-
nofilos 6.7 10E3/ApL) y elevacion de reactantes de fase aguda (PCR,
VSG y ferritina). Se decide ingreso para estudio, iniciandose trata-
miento empirico con corticoterapia con la sospecha diagnostica de
vasculitis de mediano vaso dadas las lesiones cutaneas, con espec-
tacular respuesta clinica y mejoria analitica, normalizandose la
cifra de eosinofilos tras cuatro dias de tratamiento corticoideo.
Durante el ingreso, la analitica muestra unos c-ANCA positivos (Ac.
anti mieloperoxidasa: 28.03) y un electromiograma compatible con
una mononeuropatia axonal sensitivo-motora del nervio mediano
derecho. Se realiza un frotis de sangre periférica, asi como un TAC
toracoabdominal para descartar origen tumoral del sindrome hipe-
reosinofilico, sin encontrar alteraciones relevantes. Los resultados
histologicos mostraron una vasculitis leucocitoclastica asociada a
microtrombos vasculares con abundantes eosinofilos a nivel peri-
vascular e intersticial. Ante estos hallazgos clinicos, analiticos e
histoldgicos, se alcanzo el diagnostico de granulomatosis eosinofi-
lica con poliangeitis. Actualmente la paciente se encuentra en tra-
tamiento con metotrexate y prednisona en dosis descendente,
pendiente de inicio de tratamiento con rituximab. De manera con-
comitante se han realizado injertos en sello secuenciales junto con
terapia de presion negativa, con practica epitelizacion completa de
las ulceras.

Conclusiones. Presentamos un caso de granulomatosis eosinofilica
con poliangeitis en una paciente con historia de larga data de asma,
eosinofilia y clinica neurolégica nunca estudiada, en el que las le-
siones cutaneas y los resultados de la biopsia fueron determinantes
para llegar a un diagnéstico certero.

8. SECUKINUMAB EN SINDROME DE NETHERTON

K. Krasnovska Zayets, M. Feito Rodriguez, C. Camara Hijon,
K. Magaletskyy Kharachko, R. de Lucas Laguna,

E. Sendagorta Cudos, G. Servera Negre, J.M. Busto Leis,

E. Fiz Benito, R. Moraes Souza y P. Herranz Pinto

Servicio de Dermatologia. Hospital La Paz. Madrid. Espaia.

Las ictiosis son un grupo heterogéneo de enfermedades genéticas
raras que afectan la piel produciendo una queratinizacion defec-
tuosa con repercusion en la funcion de barrera cutanea que se
traduce en la clinica de eritema, xerosis, hiperqueratosis y pérdi-
da de agua transepidérmica. Tienen un alto impacto en la calidad
de vida de estos pacientes desde el punto de vista fisico, social,
economico y psicologico. Ademas los tratamientos disponibles en
el momento actual como los emolientes, queratoliticos y retinoi-
des orales son poco especificos y de dudosa eficacia, mientras que
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la terapia génica correctiva todavia es experimental, lo que crea
la necesidad de buscar nuevos tratamientos para cubrir las nece-
sidades de estas enfermedades huérfanas. Revisando en la litera-
tura, encontramos estudios recientes sobre la huella molecular de
las ictiosis mas huérfanas. Estos estudios indican una fuerte des-
viacion hacia el eje Th17 en la piel y suero de los pacientes con
ictiosis y su similitud con el perfil inmunoloégico de la psoriasis,
proponiendo la inhibicion de la IL-17 como una posible diana tera-
péutica en pacientes con ictiosis, enfermedad de Netherton es
una ictiosis del subgrupo de las ictiosis autosomicas recesivas que
cursa con la triada de alteraciones cutaneas con eritema, desca-
macion y prurito, alteraciones en tallo piloso con trixorrexis inva-
ginata como su signo patognomonico, y con alteraciones
inmunologicas con el aumento de IgE, alergias, urticaria e infec-
ciones. Se produce por mutaciones homocigoticas en el gen SPINK
5 que codifica una proteina LEKTI que es inhibidora de las serin-
proteasas epidérmicas. Nosotros presentamos 3 casos clinicos de
nifos con sindrome de Netherton genéticamente confirmado, con
mal control de su enfermedad con tratamientos topicos y
sistémicos habituales, estableciendo tratamiento con secukinu-
mab a dosis descritas en los ensayos clinicos para los nifios con
psoriasis. Ofrecemos resultados clinicos y de laboratorio antes de
iniciar el tratamiento y en las semanas 4, 12 y 20. Los resultados
clinicos fueron medidos por IASI-E y IASI-S y el prurito por la esca-
la Eva prurito. Los resultados de laboratorio incluyeron medicio-
nes de IgE, Th17 y citoquinas. Haciendo una revision de la
literatura y con los resultados clinico-analiticos obtenidos en
nuestra experiencia concluimos que secukinumab dentro de la fa-
milia de los farmacos anti IL-17 podria ser considerado como una
opcion terapéutica en pacientes con sindrome de Netherton con
mal control con los tratamientos habituales, aunque es preciso
disponer de mas estudios sobre su eficacia y seguridad a largo
plazo.

9. MASA ABDOMINAL DE LENTO CRECIMIENTO...
O NO TAN LENTO

G. Greta Dradi?, C. Sarr6 Fuente?, A. Muiiz de Lucas?,

M. Menéndez Sanchez?, D. de la Vega Ruiz?, J. Simon Griffiths?,
F. Pinedo Moraleda®, D. Moreno Munoz,

F. Acedo Fernandez de Pedrod, M. Lasala Gausa?

y J.L. Lopez Estebaranz?

Servicio de Dermatologia, >YAnatomia Patoldgica y ‘Oncologia.
Cirugia del Hospital Universitario Fundacion Alcorcén. Madrid.
Espana.

Introduccion. Los tumores cutaneos de células claras representan
una familia que engloba entidades tanto benignas como malignas,
de distinta histogénesis y que comparten la presencia de una celu-
laridad con citoplasma claro abundante. Histogenéticamente, pue-
den ser de estirpe epitelial, mesenquimal, neural o melanocitico.
Aunque la mayoria de las neoplasias de células claras se pueden
clasificar en entidades bien definidas, facilmente reconocibles me-
diante analisis histopatoldgico y/o inmunohistoquimico, se han des-
crito en los Ultimos afos raras neoplasias de células claras de
histogénesis incierta. El diagndstico puede suponer un reto y nece-
sitar de técnicas adicionales como inmunohistoquimica o microsco-
pia electronica.

Historia clinica. Presentamos el caso de una paciente de 77 afos
con una placa infiltrada de 12 centimetros en el flanco derecho, de
un afio y medio de evolucion. Tras descartar enfermedad a distancia
se realizd una extirpacion en bloque de la masa obteniendo marge-
nes libres. Pese a ello la paciente ingresd un mes y medio después
por un derrame pleural masivo y en las pruebas de imagenes apare-
cieron lesiones hepaticas y pulmonares compatibles con metastasis
que llevaron al fallecimiento de la paciente en pocos dias. El estu-
dio histoldgico evidencio un tumor de células claras con células
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fusiformes y epitelioides con zonas amplias de necrosis, nucleos
vesiculosos con atipia y un elevado indice mitdsico y sin una clara
arquitectura establecida. El estudio inmunohistoquimico mostré
positividad para desmina, y negatividad para SMA, HMB45 y S100,
ademas de positividad para MITF1. Por su complejidad el caso fue
revisado con otros patologos expertos en sarcomas, y en conjunto
la lesion fue mas sugestiva de PEComa cutaneo maligno.
Resultados y discusiéon. Los pecomas son una familia de tumores
mesenquimales de histogénesis incierta, aunque se ha postulado
que se originan de células epitelioides perivasculares. Su localiza-
cion mas frecuente es el Utero y otros 6rganos viscerales, aunque
se han descrito casos en la piel de forma excepcional. En la litera-
tura hay 34 casos publicados de pecomas cutaneos, de los cuales
Unicamente 7 cumplian criterios de malignidad. Debido a la rareza
de este tipo de tumores, resulta de gran ayuda el estudio inmuno-
histoquimico, expresando tipicamente marcadores tanto melanoci-
ticos como de musculo liso. Solo hay un caso en la literatura de
pecoma cutaneo que no exprese marcadores melanociticos, como
seria en nuestro caso, aunque algunos autores han puesto en duda
su diagnostico. El diagnodstico diferencial principal de esta entidad
se tiene que hacer principalmente con otros tumores cutaneos de
células claras. En cuanto al tratamiento no hay guias al respecto,
cuando es posible se considera de primera eleccion una reseccion
con margenes y en casos de enfermedad avanzada, ya sea a local o
a distancia, se han empleado distintos esquemas de quimioterapia
y/o radioterapia. En nuestro caso, a pesar de conseguir una extir-
pacion con margenes libres la enfermedad avanzoé rapidamente lle-
vando a la muerte de la paciente en un corto plazo de tiempo.
Conclusiones. Compartimos nuestra experiencia con el caso de una
mujer de 77 afios con una lesion infiltrada en el abdomen de un afio
y medio de evolucion, constituida por células fusiformes y epitelioi-
des de citoplasma claro con amplias zonas de necrosis y un alto in-
dice mitdtico. La lesion, aunque inicialmente mostré un curso lento
e indolente, evoluciono tras un afio y medio hacia un curso agresivo
tanto localmente como a distancia, condicionando la muerte de la
paciente. Finalmente, el diagnostico fue de un sarcoma de alto
grado de células claras de filiacion incierta. A favor del diagndstico
de pecoma cutaneo maligno irian la morfologia del tumor y su ex-
presion de marcadores de musculo liso y MITF1, pero por el contra-
rio la falta de expresion de marcadores melanociticos y la escasez
de casos similares en la literatura ponen en duda ese diagnostico.

10. ENFERMEDAD DE PAGET EXTRAMAMARIA: 33 CASOS

E. Hernandez de la Torre Ruiz, |. Balaguer Franch,

P. Garcia Piqueras, C. Lacasta Plasin, M. Cordoba Garcia-Rayo,
D. Virseda Gonzalez, M. Bergon Sendin, C. Ciudad Blanco,

L. Barchino Ortiz y R. Suarez Fernandez

Hospital General Universitario Gregorio Maranén. Madrid.
Espana.

Introduccion y objetivo. Existen pocos estudios sobre la enferme-
dad de Paget extramamaria (EPEM) en la poblacion espafola. Nues-
tro objetivo fue determinar el nUmero de casos con EPEM en
nuestro centro y describir sus caracteristicas principales (epidemio-
logia, clinica, histologia, presencia de otros tumores, tratamiento
y evolucion).

Pacientes y métodos. Realizamos un estudio observacional retros-
pectivo de pacientes diagnosticados de EPEM entre 2005-2021,
usando la base de datos del servicio de Anatomia Patoldgica. Las
historias clinicas fueron revisadas retrospectivamente.
Resultados. Recogimos 33 pacientes, 26 mujeres y 7 varones, con
una mediana de edad al diagnéstico de 71 afios (51-87 afos). La
localizacion mas frecuente en mujeres fue la vulva (23/26; 88,5%)
y en varones la region inguino-pubica (6/7; 85,7%). La mediana de
tiempo entre el inicio de los sintomas y el diagnostico fue de 2
anos. La sospecha diagnostica al realizar la biopsia fue elevada en
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mujeres (81%). Se detectaron otras 26 neoplasias en estos pacien-
tes, con una mediana de tiempo de diferencia entre ambas de 4,5
anos. Una de las neoplasias fue en continuidad. Cinco pacientes
presentaban invasion dérmica (18%), 3 de ellos con mala evolucion.
EL 53% de los pacientes que recidivaron tras la cirugia tenian los
margenes libres. Los tratamientos no quirrgicos supusieron la pri-
mera linea en el 53,1% de los pacientes, sobre todo imiquimod 5% y
terapia fotodinamica. No se produjeron metastasis ni fallecimien-
tos por EPEM en nuestra serie.

Conclusiones. Las caracteristicas epidemiolégicas y clinicas de
nuestra serie se asemejan a lo descrito en la literatura. Se detecta-
ron otras neoplasias en el 51,5% de los pacientes. Hemos observado
un cambio de tendencia terapéutica, optando cada vez mas por
opciones de tratamiento no quirdrgicas. Nuestros pacientes han te-
nido un buen pronodstico, aunque importante morbilidad.

11. MASA TESTICULAR UNILATERAL: CUANDO EL CANCER
NO ES CANCER

F. Gruber-Velasco, N Silvestre-Torner, J Roman Sainz,

B Romero-Jiménez, | Hernandez-Andrés, J Brasero-Burgos, | Ruiz,
S Tabbara-Carrascosa, A Imbernon-Moya, M Dorado-Fernandez,

M Martinez-Pérez, e Vargas-Laguna, e Fernandez-Cogolludo

y A. Aguilar-Martinez

Hospital Severo Ochoa. Madrid. Espana.

Introduccion. La sifilis ha sido denominada la gran imitadora por la
multitud de manifestaciones clinicas que los pacientes afectos pue-
den desarrollar a lo largo de las multiples fases de la enfermedad.
Caso. Paciente varon de 34 afios derivado por el servicio de urologia
por presentar anticuerpos antitreponémicos positivos y pruebas re-
aginicas (RPR) positivas desde hace mas de un afio. Como antece-
dentes de interés destacan dos episodios previos de sifilis hace 13 y
5 afos tratados con penicilina y doxiciclina respectivamente. En
septiembre 2021 el paciente se realiz6 una ecografia testicular en
la que se observo una masa sugestiva de malignidad. En estudio de
extension preoperatorio no se encontré enfermedad neoplasica mas
alla de la bolsa escrotal, y en la analitica se observaron marcadores
tumorales testiculares negativos. Se practica una orquiectomia del
testiculo afecto, en la que en el estudio anatomopatoldgico se des-
cubre una inflamacion crénica granulomatosa necrotizante sin da-
tos de malignidad. Las pruebas inmunohistoquimicas y tinciones
especificas fueron todas negativas. Otras pruebas diagnosticas
como mantoux y serologias fueron todas negativas. Debido a RPR
persistentemente positivo, clinica e histologia compatibles, se
diagnostico al paciente de sifilis terciaria gomosa testicular. Se rea-
liz6 una puncion lumbar como ampliacion de estudio de sifilis ter-
ciaria en la que no se observaron datos de neurosifilis. Finalmente,
se trato al paciente con penicilina y a los 5 meses del tratamiento
se observo una negativizacion de RPR.

Discusion. En los Gltimos 35 afios se han reportado catorce casos de
sifilis terciaria gomosa con afectacion testicular. Para su diagnosti-
co, se debe tener una clinica caracteristica con pruebas reaginicas
y treponémicas positivas junto a un estudio anatomopatologico
compatible. Otras pruebas que pueden realizarse sobre la muestra
histologica incluyen la visualizacion directa de treponemas median-
te tinciones o inmunofluorescencia. La deteccion de material gené-
tico de T. pallidum también puede realizarse. Sin embargo, debido
a la escasez de espiroquetas en las gomas sifiliticas estas pruebas
tienen una baja sensibilidad. Aunque la positividad de estas prue-
bas apoye el diagnéstico, su negatividad no debe excluirlo.
Conclusiones. Debido a la epidemia actual de sifilis, es posible que
en el futuro pueda observarse un aumento en los casos de sifilis
terciaria. En pacientes alérgicos a la penicilina debe realizarse un
seguimiento especialmente exhaustivo, ya que es el Unico trata-
miento que ha demostrado un 100% de eficacia. Desensibilizar pa-
cientes alérgicos debe valorarse como opcion preferente.
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1. CARACTERISTICAS CLINICAS, HISTOPATOLOGICAS,
INMUNOHISTOQUIMICAS Y ULTRAESTRUCTURALES
DE LA VIRUELA SIMICA (MONKEYPOX): SERIE
MULTICENTRICA DE 20 CASOS

F.J. Rodriguez Cuadrado?, L. Najera?, D. Suarez?, G. Silvestre?,

D. Garcia Fresnadillo?, L. Sanchez Vazquez®, M. Jo°, C. Santonja®,
M.C. Garrido Ruiz¢, A.M. Vicente Montana¢,

J.L. Castano Fernandez?, I. Sanchez Gutiérrez?,

J.L. Rodriguez Peraltoc, G. Roustan® y L Requena®

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patoldgica. °Hospital
Universitario Puerta de Hierro Majadahonda. ®Fundacién Jiménez
Diaz. <12 de Octubre. “Centro Nacional de Microscopia
Electrénica. Madrid. Espana.

Introduccion. El actual brote mundial de viruela simica ha puesto
de manifiesto el papel de las manifestaciones dermatoldgicas en su
diagnostico. La biopsia cutanea podria ser una herramienta util en
los casos sospechosos.

Objetivo. Describir las caracteristicas clinicas, histopatologicas,
inmunohistoquimicas y ultraestructurales de las lesiones cutaneas
por viruela simica.

Métodos. Estudio de 20 casos de viruela simica confirmada median-
te reaccion en cadena de la polimerasa (PCR) y con positividad in-
munohistoquimica para Vaccinia virus. Se describe la clinica y se
realiza un estudio mediante hematoxilina-eosina y varios marcado-
res inmunohistoquimicos. En 4 casos se realiz6 adicionalmente un
estudio por microscopia electronica de transmision.

Resultados. Las lesiones consistieron de forma predominante en
papulas blanquecinas de centro umbilicado costroso (pseudopUstu-
las), que se diseminaban desde el punto de inoculacion hasta ge-
neralizarse. Los hallazgos histopatoldgicos mas caracteristicos
consistieron en necrosis epidérmica con hiperplasia reactiva y ba-
lonizacion de los queratinocitos en los bordes, con afectacion del
foliculo piloso y de las glandulas sebaceas. Ocasionalmente se en-
contraron queratinocitos con cuerpos de inclusion eosinofilicos
citoplasmaticos (cuerpos de Guarnieri) y queratinocitos multinu-
cleados. Inmunohistoquimicamente, se describe una fuerte positi-
vidad con anticuerpo anti-Vaccinia virus en el citoplasma de los
queratinocitos en todo el espesor de la epidermis. El infiltrado in-
flamatorio dérmico se halla compuesto de linfocitos T maduros
CD3+, con mayor proporcion de CD8+ que de CD4+. El estudio por
microscopio electronico de transmision mostré virus maduros de
nucleo bicdncavo rodeado de cuerpos laterales y una membrana
externa con tUbulos superficiales, y otros con forma de ladrillo. Se
observaron también viriones inmaduros redondeados sin nlcleo
visible.

Discusion. La literatura sobre la histologia de la viruela simica es
muy escasa, con solo casos aislados y metodologias diversas. Los
hallazgos son similares a los encontrados en nuestra serie, la mas
grande hasta la fecha. Dichos hallazgos son superponibles a aque-
llos de otros Orthopoxvirus, pero diferentes a los de la familia Her-
pesviridae (nucleos “gris metalizados” e inclusiones intranucleares
de halo claro).

El microscopio electronico muestra como el Monkeypox virus es
ovalado o con forma de ladrillo y se replica en el citoplasma de las
células afectas, mientras que los Herpesvirus presentan una capsi-
de hexagonal rodeada de una envoltura multicapa proteica y se
replican en el nlcleo celular.

Conclusiones. Estos resultados respaldan la utilidad de los estu-
dios histopatologicos e inmunohistoquimicos de las lesiones cuta-
neas para el diagnéstico especifico de la infeccion por Monkeypox
virus.
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2. EN CASA DEL HERRERO...

A. Martinez-Lauwers?, C. Martinez-Moran?,
L. Fernandez de la Fuente?, S.P. Herrero Ruiz?, J.M. Ruiz-Giardin®,
J. Martinez-Garciac, R. Khedaoui, J Borbujo?® y L Mufoz Lorite®

Servicios de ®Dermatologia, "Medicina Interna, ‘Microbiologia y
dAnatomia Patolégica. Hospital Universitario de Fuenlabrada.
Madrid. ¢Anicura Jaén Norte Clinica Veterinaria. Espania.

Introduccion. La esporotricosis es una infeccion micdtica asociada
al contacto con el medio ambiente. Presentamos el primer caso
descrito en Espafna de transmision zoondtica.

Caso clinico. Paciente varén con una lesion en dorso de mano iz-
quierda de tres meses de evolucion, diagnosticada inicialmente de
celulitis por lo que fue ingresado y recibio tratamiento antibiotico.
Posteriormente, se averigua un antecedente epidemiologico claro
que justifica el cuadro del paciente: es veterinario de profesion y
un gato infectado por esporotricosis le arainé durante la realizacion
de una biopsia. A pesar del antecedente, el diagndstico asi como la
instauracion de un adecuado tratamiento se retrasaron y condicio-
naron la extension de las lesiones.

Discusion. La esporotricosis es una infeccion causada habitualmen-
te por el hongo dimoérfico Sporothrix schenckii, que afecta en la
mayoria de los casos al tejido cutaneo y subcutaneo, y que tipica-
mente se asocia a profesiones o actividades que implican inocula-
cidn de restos de vegetacion en la piel, como puede ser la
jardineria. Sin embargo, se produjo en 2008 en Rio de Janeiro una
epidemia en la cual la principal fuente de transmision fueron ara-
nazos de gatos infectados. Hasta el momento, no se han descrito
casos en la literatura de este tipo de transmision en Espaia.
Conclusiones. Presentamos el primer caso de esporotricosis debida
a aranazo de gato documentada en Espafa; en la cual, a pesar del
antecedente epidemioldgico aparentemente sencillo, llama la
atencion la dificultad para la aceptacion de tal diagnostico, que ha
supuesto un retraso en su correcto tratamiento.

3. ERITROQUERATODERMIA SIMETRICA PROGRESIVA,
MAS ALLA DE LOS RETINOIDES

Planteamiento del tema. Las eritroqueratodermias son genoder-
matosis que cursan con alteraciones de la queratinizacion, pero
que, a diferencia de las ictiosis, solo presentan areas aisladas de
eritema e hiperqueratosis sin producirse una descamacion genera-
lizada.

Material y métodos. Presentamos el caso de una nifa de 12 afos,
sin antecedentes familiares de interés, en seguimiento desde los 4
meses de edad en nuestro centro. La clinica comenz6 al mes del
nacimiento, presentando areas de descamacion y xerodermia en
tronco y extremidades. El estudio histologico mostraba cambios
inespecificos pero compatibles con una eritroqueratodermia. Se
realiz6 estudio genético, encontrando mutaciones en heterocigosis
en los genes DSP y KRT83 (compatibles con el diagndstico de eritro-
queratodermia simétrica progresiva). Fue tratada con queratoliti-
cos y retinoides topicos, seguidos de acitretino 10 mg diarios
durante casi 4 afios, con mejoria parcial, y desde febrero de 2022,
con secukinumab 150 mg mensualmente, logrando el aclaramiento
casi completo de las lesiones.

Resultados y/o discusién. La eritroqueratodermia simétrica y
progresiva (EQSP) o enfermedad de Darier Gottron es una geno-
dermatosis rara, que sigue una herencia autosémica dominante
con penetrancia incompleta y expresividad variable. Clinicamen-
te se caracteriza por la presencia de areas de eritema e hiper-
queratosis bien delimitadas, pudiendo presentar queratodermia
palmoplantar hasta en el 50% de los casos. La clinica se inicia
durante la lactancia y tiende a estabilizarse durante la puber-
tad. El diagnostico diferencial se establece con la eritroquerato-
dermia variabilis y la queratodermia palmoplantar transgrediens
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(o sindrome de Greither). Los tratamientos descritos en la lite-
ratura son limitados, empleandose tratamientos topicos y reti-
noides orales. Secukinumab es un anticuerpo que inhibe la IL17A,
aprobado para el tratamiento de la psoriasis. Cada vez mas estu-
dios alaban los resultados que se consiguen con dicho farmaco en
el campo de las ictiosis. Por el momento, no existe evidencia de
eritroqueratodermias tratadas con este farmaco, aunque siendo
trastornos de la queratinizacion como las ictiosis, podria ser de
utilidad en este grupo de enfermedades, como se demuestra en
este caso clinico.

Conclusién/es. Presentamos un caso de EQSP, una enfermedad rara
y poco conocida, y los resultados prometedores que ha mostrado el
empleo de secukinumab para el tratamiento de esta patologia.

4. MORFEA EN EXTREMIDADES INFERIORES Y NEUROPATIA
PERIFERICA

L.M. Guzman Pérez, J. Montero Menarguez , C. Gutiérrez Collar,
M. Agud de Dios,

J. Arroyo Andrés, C. Rubio Muhiz, C. Postigo Llorente
y P.L. Ortiz Romero

Hospital Universitario 12 de octubre. Madrid. Espana.

Introduccién. La morfea, a diferencia de la esclerosis sistémica, ha
sido considerada una enfermedad que afecta exclusivamente la
piel. Presentamos un caso en el que concomitantemente a la afec-
tacion cutanea la paciente presentd multiples sintomas sistémicos
que solo se resolvieron tras el tratamiento de la morfea, en este
caso apremilast.

Caso clinico. Mujer de 57 anos de edad que tras bypass gastrico en
abril de 2014 comienza a presentar edema en piernas, mialgias,
artralgias, y neuropatia sensitivo-motora de las 4 extremidades.
Posteriormente asocia ulceras en extremidades inferiores, motivo
por el cual es valorada en nuestras consultas. A la exploracion fisica
notamos que las Ulceras asentaban sobre areas de esclerosis. Bajo
impresion diagnostica de morfea se tomé una biopsia cutanea con
resultados compatibles con morfea profunda. Se inicia metotrexate
y tras una aparente mejoria inicial tanto de los sintomas sistémicos
como de las lesiones cutaneas, entre los afios 2019 y 2021 entra en
una etapa de evolucion erratica con periodos de mejoria y exacer-
bacion. Finalmente se solicito uso compasivo de apremilast que se
logré iniciar en mayo 2022, tras lo cual la paciente mostro una
mejoria espectacular global: reepitalizacion de las uUlceras, rever-
sion de la esclerosis, disminucion de la hiperpigmentacion, ausen-
cia de artralgias y demas sintomas sistémicos y recuperacion de
sensibilidad y fuerza de extremidades.

Discusion. Aunque clasicamente ha sido considerada una enfer-
medad con afectacion exclusivamente cutanea, cada vez son mas
los articulos de morfea asociada a sintomas extracutaneos que
establecen su potencial capacidad de afectacion sistémica. Suma-
do a esto, recientemente se han identificado en muestras histolo-
gicas de tejidos nerviosos centrales y periféricos en pacientes con
morfea donde se observa infiltrado inflamatorio predominante-
mente perineural en mas de la mitad de los casos, lo que sugiere
que la afectacion neurologica en esta enfermedad lejos de consi-
derarse simplemente una complicacion local de una enfermedad
cutanea primaria parece mas bien corresponder a un sustrato in-
flamatorio de fondo concomitante a la afectacion cutanea. Por
otra parte las opciones terapéuticas de la morfea son limitadas,
por lo que la respuesta que obtuvimos en este caso a apremilast
puede servir de guia para el tratamiento de pacientes como la
nuestra, con afectacion extensa, refractaria a tratamiento y aso-
ciado a sintomas sistémicos.

Conclusiones. Con el caso expuesto invitamos a replantearnos lo
que creiamos saber sobre la clinica, patogenia, histologia y tera-
péutica de esta enfermedad.
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5. NINA CON LESION CONGENITA LINEAL Y ALTERACIONES
OSEAS EN MIEMBRO SUPERIOR DERECHO

L. Jiménez Briones?, F. Arias Lotto®, I. Colmenero Blancos,

A. Lancharro Zapata?, N. Medrano Martinez?, D. Virseda Gonzalez?,
M. Cordoba Garcia-Rayo?, P. Garcia Piqueras?, C. Lacasta Plasin?,
J. Martin-Nieto?, B. Rodriguez Sanchez?, A. Torrelo Fernandez®

y M. Campos Dominguez?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital General Universitario Gregorio Maranén. <Servicio de
Anatomia Patolégica. Hospital Infantil Universitario Nifio Jesus.
dServicio de Radiologia. Hospital General Universitario Gregorio
Maranén. Servicio de Dermatologia. Hospital Infantil
Universitario Nifio Jests. Madrid. Espana.

Planteamiento del tema. En un neonato, la presencia de lesiones
cutaneas congénitas y alteraciones dseas ipsilaterales plantea un
amplio diagnostico diferencial en el que los estudios complementa-
rios con pruebas de imagen y biopsia cutanea juegan un papel cru-
cial para una correcta filiacion del cuadro.

Historia clinica. Recién nacida prematura de 34 + 2 semanas con
antecedente materno de lupus eritematoso sistémico (LES) con le-
sion cutanea congénita consistente en papulas y pequefas placas
confluentes anaranjadas de distribucion lineal desde codo hasta
muieca derecha, acompanada de hipoplasia de segundo y tercer
dedo de mano derecha. Se realiza serie 0sea, con presencia de
condrodisplasia punctata en codo, carpo, metacarpo y segundo a
cuarto dedos derechos, ademas de acortamiento de himero dere-
cho, segundo a quinto metacarpianos derechos y falanges de segun-
do y tercer dedo derechos. Todos los dedos del pie derecho
presentan acortamiento y osteolisis. La biopsia cutanea muestra
una proliferacion de células granulares $100 negativas compatible
con tumor de células granulares no neural.

Discusion. Las lesiones cutaneas congénitas en miembros acompa-
fiadas de anomalias en el desarrollo de los mismos suponen un reto
diagnostico. En nuestro caso, planteamos como posibilidades sin-
dromes genéticos con mosaicismo cutaneo y anomalias 6seas como
el sindrome de Goltz (o hipoplasia dérmica focal), el sindrome de
Conradi-Hiinermann-Happle o el sindrome CHILD. Asimismo, el ha-
llazgo de condrodisplasia punctata amplio el diagndstico diferencial
con nuevas enfermedades, entre las que destaca la condrodisplasia
tibio-metacarpal, asociada en algunos casos a LES materno. Por
otro lado, el tumor de células granulares no neural congénito cuta-
neo es un tumor benigno muy infrecuente, del que solo hay descri-
tos 5 casos en la literatura, ninguno de ellos con disposicion lineal
ni asociado a alteraciones en el desarrollo de los miembros. Asi,
presentamos el primer caso de este tipo de tumor con distribucion
segmentaria y asociado a anomalias en el miembro ipsilateral.
Conclusiones. La presencia de lesiones cutaneas congénitas y altera-
ciones del desarrollo de un miembro es un complejo reto clinico. Hasta
el momento, no se ha descrito la asociacion entre el infrecuente tumor
de células granulares no neural congénito cutaneo y anomalias en los
miembros, por lo que podriamos encontrarnos ante una nueva entidad.

6. LESION VASCULAR SOBRE MAMA RADIADA

L. Haya Martinez, C. Manzanas Yustas, M. Recio Monescillo,
B. Ruffin Vicente, D. Mendoza Cembranos, M. Jo Velasco
y L. Requena Caballero

Departamentos de Dermatologia y Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espaiia.

Caso clinico. Mujer de 48 aifos con antecedente personal de carci-
noma ductal infiltrante de mama diagnosticado en 2019 que se tra-
t6 mediante tumorectomia y radioterapia. Es remitida a nuestras
consultas tres afos después por la aparicion hacia seis meses de una
lesion cutanea asintomatica en esa misma mama. Se trataba de un
nodulo violaceo de un 1cm aproximadamente y consistencia blanda
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localizado en la cara lateral de la mama izquierda. Se realiz6 una
biopsia de esta lesion con la sospecha clinica de proliferacion
vascular atipica postrradioterapia vs angiosarcoma. En la biopsia de
piel se observo una proliferacion vascular compuesta por capilares
que no expresaban podoplanina y con un indice de proliferacion
bajo. Se alcanzo el diagnostico de hemangioma microvenular.
Discusion. Las lesiones vasculares inducidas por radioterapia en la
mama incluyen un amplio espectro que abarca desde lesiones benig-
nas que pueden similar histoldgicamente un angiosarcoma (prolifera-
ciones vasculares atipicas o papulas linfangiomatosas benignas) hasta
el auténtico angiosarcoma. Algunos autores dividen estas proliferacio-
nes vasculares atipicas en areas de radioterapia en proliferaciones de
naturaleza propiamente vascular y otras de naturaleza linfatica. Por
su parte, el hemangioma microvenular es una lesion vascular benigna
adquirida que no se ha descrito hasta la fecha en piel radiada.
Conclusiones. Describimos una lesion vascular desarrollada des-
pués de la radioterapia sobre una mama cuya histopatologia fue
compatible con el diagnostico de hemangioma microvenular. Discu-
timos el diagndstico deferencial histologico con las proliferaciones
vasculares atipicas y con el angiosarcoma posradioterapia.

7. REACCIONES CUTANEAS TRAS INICIO DE LA NUEVA
TRIPLE TERAPIA PARA LA FIBROSIS QUISTICA: SERIE
DE CASOS Y REVISION DE LA LITERATURA

S. Berenguer-Ruiz?, R. Giron Moreno®, M. Aparicio-Dominguez?,
M. Solis®, A. Fernandez-Bernaldez?, E. Gallo-Gutiérrez?,
J. Fraga Fernandez® y M. Llamas-Velasco?

Servicios de “Dermatologia. °Neumologia y ‘“Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de La Princesa. Madrid. Espana.

Introduccion. Elexacaftor/tezacaftor/ivacaftor (ETI) es un trata-
miento modulador de la conductancia transmembrana para la fibro-
sis quistica (FQ). En los ensayos clinicos (EC), se observé entre un
4-10% de acontecimientos adversos cutaneos, sin describirse el tipo
de lesiones ni su gravedad.

Casos clinicos. Paciente 1: mujer de 30 afos con FQ tras 7 dias de
tratamiento con ETI desarrollé bruscamente fiebre, edema facial y
placas eritemato-edematosas pruriginosas evanescentes sin afecta-
cion mucosa. Se administré una dosis de antihistaminico (AH) y
corticoesteroides (CE). Pese a esto, las lesiones progresaron alcan-
zando el 80% de la superficie corporal y adquiriendo un centro viola-
ceo con morfologia dianiforme en regiones acras. Se repitio dosis de
AHy CE y se suspendi6 ETI, con escasa mejoria. Ante la extension del
cuadro, clinicamente sugestivo de EEM, se realizo tratamiento con
etanercept en dosis Unica. A la semana, el prurito habia desaparecido
y no habian aparecido nuevas lesiones. Paciente 2: mujer de 47 afos
con FQ que consultd por un cuadro cutaneo similar al anterior tras
una semana de tratamiento con ETI. Se suspendi6 ETI y se administro
un ciclo de CE oral durante 7 dias con remision completa de la clini-
ca. A las 3 semanas, en coordinacion con el servicio de alergia se
llevo a cabo un protocolo de desensibilizacion consiguiendo toleran-
cia completa del farmaco sin recidiva de la clinica cutanea. En ambos
casos, la biopsia mostro dermatitis de interfase discreta, ausencia de
queratinocitos apoptaticos e infiltrados perivasculares linfocitarios,
con escasos eosinofilos. Las pacientes 3 y 4 presentaron reacciones
cutaneas leves a los 7 y 9 dias de inicio de ETI, sin afectacion sisté-
mica y no precisaron suspender ETI lograndose resolucion de la clini-
ca con pauta descendente de CE orales, sin recidivas posteriores.
Discusion. Las reacciones cutaneas asociadas al inicio de ETI estan
poco caracterizadas. Existen en la literatura casos individuales pu-
blicados, solo 3 de estas reacciones presentan una adecuada carac-
terizacion clinica e histologica. Inicialmente en la literatura los
casos publicados precisaron suspender ETI para control de la clini-
ca, sin embargo, articulos recientes exponen diferentes métodos
manejo para estas reacciones cutaneas. En nuestro centro, dos de
las reacciones se han resuelto sin suspender el tratamiento y otras
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dos han precisado suspension para el control de la clinica. Destaca-
mos la respuesta favorable a etanercept en el caso de la paciente 1
tras ausencia de respuesta con AHy CE.

Conclusiones. Presentamos cuatro nuevos casos de reacciones cu-
taneas relacionados con el inicio de ETl en mujeres adultas, uno de
ellos con progresion pese a discontinuacion del farmaco y buena
respuesta a etanercept.

8. LA INMUNOTERAPIA EN EL CARCINOMA DE CELULAS
ESCAMOSAS EN EPIDERMOLISIS BULLOSA. UNA NUEVA
ALTERNATIVA

T.G. Sobral Costas, R. Escudero Tornero, A.P. Mayor Ibarguren,
R. Maseda Pedrero, M. Feito Rodriguez, E. Ruiz Bravo-Burguillos,
M.J. Beato Merino, R. De Lucas Laguna y P. Pinto Herranz

Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espafa.

La epidermolisis bullosa distrofica recesiva es una enfermedad ca-
racterizada por la fragilidad mucocutanea en la que la incidencia
del carcinoma de células escamosas es muy elevada debido a facto-
res relacionados con el microambiente tumoral y, en menor medi-
da, con la genética. Cabe destacar que, aunque siempre se focalice
en las manifestaciones dermatologicas, la repercusion de la enfer-
medad es sistémica. Este hecho ha sido el responsable de que tra-
dicionalmente no existieran buenas alternativas terapéuticas en el
tratamiento de estos tumores debido a la gran toxicidad acarreada.
Material y métodos. Se presenta la primera serie disponible en la
literatura (5 pacientes) de tratamiento de tumores epidermoides
con inmunoterapia, concretamente nivolumab y pembrolizumab,
entre 2018 y 2022 en el Hospital Universitario La Paz.

Resultados y discusiéon. Cuatro de los pacientes fueron tratados
con pembrolizumab y uno con nivolumab, recibiendo una media de
9,4 ciclos. Previamente, todos se sometieron a exéresis de la le-
sion. Ademas, un paciente recibié quimioterapia previa y un pa-
ciente radioterapia posterior. En el seguimiento, se observaron
mejorias clinicas y estabilidad o mejoria radiolégica (4/5) con mi-
nimos efectos adversos (hipotiroidismo subclinico) frente a las te-
rapias tradicionales (mielotoxicidad, etc.). Ninguno de los
pacientes vivos desarrollo enfermedad sistémica con una supervi-
vencia global de hasta 18-19 meses, teniendo en cuenta el tiempo
de evolucion y el hecho de tratarse de un tratamiento de rescate.
Por Gltimo, seria importante destacar el posible papel en estadios
mas precoces de la inmunoterapia y su efecto sinérgico con cetuxi-
mab (ya probado en pacientes sin EB).

Conclusiones. La inmunoterapia se presenta como una buena alter-
nativa terapéutica en pacientes con epidermolisis bullosa con me-
joria clinica significativa y minimos efectos secundarios, siendo
necesarios mas estudios para su estandarizacion.

27 de enero de 2022

1. CQRRELACIQN ENTRE MANIFESTACIONES CUTANEAS
Y CLINICA SISTEMICA EN EL COMPLEJO ESCLEROSIS
TUBEROSA

E. Gil de la Cruz, S.I. Palencia Pérez, J. Arroyo Andrés,

C.A. Rubio Muiiiz, M. Agud de Dios, D. Falkenhain-Lopez,

M. Puerta Pefia, J. Fulgencio Barbarin, A. Sanchez Velazquez,
C. Martin Arriscado y P.L. Ortiz Romero.

Hospital Universitario Doce de Octubre. Madrid. Espana.

El complejo de esclerosis tuberosa, también conocido como faco-
matosis de Pringle-Bourneville, es una enfermedad neurocutanea
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con un amplio abanico de manifestaciones sistémicas. Se transmi-
te siguiendo un patron de herencia autosémica dominante, con
penetrancia completa y expresividad variable. En su patogenia se
han implicado mutaciones de dos genes supresores de tumores,
TSC1y TSC2, que favorecen la formacion de hamartomas en mal-
tiples drganos. Pese a haberse realizado numerosas y detalladas
descripciones de las manifestaciones clinicas de la enfermedad,
hasta el momento no se ha demostrado ninguna relacion entre los
hallazgos cutaneos y la predisposicion a padecer afectacion sisté-
mica. Con el objetivo de investigar una posible asociacion de este
tipo, disefiamos un estudio descriptivo retrospectivo a partir de
las historias clinicas de 26 pacientes con diagnostico definitivo de
enfermedad en seguimiento por el Servicio de Dermatologia del
Hospital Universitario 12 de Octubre. En el analisis estadistico
empleamos el test de chi-cuadrado o el test exacto de Fisher.
Cada uno de los hallazgos dermatoldgicos se postularon como po-
sibles factores de riesgo para la presencia de las distintas mani-
festaciones sistémicas, creando para ello un modelo de regresion
logistica en el que los resultados se expresaron en forma de odds
ratio junto con su intervalo de confianza al 95%. Todos los analisis
se realizaron utilizando el programa aplicado a la estadistica Sta-
ta version 16.0 y un nivel de significacion de 0.05. Como resultado
de nuestro analisis, observamos que la presencia de angiofibromas
faciales se asocia a una mayor probabilidad de afectacion renal.
En concreto, 22 de los pacientes presentaban angiofibromas facia-
les (casos) frente a los 4 que no los presentaban (controles). Entre
los primeros, solo 2 sujetos no tenian afectacion renal, mientras
que los 20 restantes si la presentaban. Dentro del grupo de los
controles, solo 1 paciente de los 4 sin angiofibromas faciales tenia
afectacion renal. La odds ratio (OR) obtuvo un valor de 30 con un
valor de p 0,002 y un intervalo de confianza de 95% (2,03694-
441,8392). En conclusion, podemos afirmar que la presencia de
angiofibromas faciales es 30 veces mas frecuente en los sujetos
con afectacion renal que en aquellos que no la padecen, con una
asociacion estadisticamente significativa. Asi, la exploracion der-
matoldgica puede llevar a aconsejar seguimiento nefroldgico mas
estrecho, con el fin de detectar estas alteraciones y tratarlas pre-
cozmente, disminuyendo la morbimortalidad y el mejorando el
pronostico de los pacientes.

2. APREMILAST Y BIOLOGICOS: CARACTERISTICAS
DE LOS PACIENTES QUE RECIBIERON TRATAMIENTO
CON APREMILAST ANTES, DURANTE O DESPUES

DE UN TRATAMIENTO BIOLOGICO

E.L. Pinto Pulido, A. Rodriguez-Villa, D. Vega Diez,
M. Gonzalez Canete, E. Garcia Verdd, I. Polo Rodriguez,
A.B. Piterio Bermejo, S. Medina Montalvo y L. Trasobares Marugan

Hospital Universitario Principe de Asturias. Alcald de Henares.
Madrid. Espana.

Apremilast es un farmaco aprobado para el tratamiento de la pso-
riasis, artritis psoriasica y enfermedad de Behcet, aunque también
se utiliza para otras enfermedades. Este trabajo trata de describir
las caracteristicas de los pacientes que han recibido apremilast
como tratamiento de algln trastorno dermatoldgico, bien antes o
después de recibir algun tratamiento bioldgico, con el objetivo de
analizar los motivos que inducen en la practica clinica real a iniciar
este farmaco o a suspenderlo por otro.

Estudio observacional retrospectivo en el que se incluyen pacientes
tratados con apremilast desde enero de 2016 a agosto de 2021 quie-
nes recibieron también tratamiento biolégico de forma previa y/o
posterior. Se obtuvieron 41 pacientes, el 85% con diagnostico de
psoriasis y el resto con dermatitis atopica, lupus cutaneo, aftosis
oral recidivante o pioderma gangrenoso. De ellos, 9 (22%) recibie-
ron bioldgicos previamente al inicio de apremilast, 7 (17%) tanto
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antes como después y 26 (61%) de forma posterior. Ademas, uno de
ellos recibié adalimumab de forma concomitante. El 85,4% de los
pacientes inici6 apremilast por mal control con tratamientos pre-
vios, mientras que el 14,6% por aparicion de efectos adversos o
contraindicaciones para los farmacos previos; sin diferencias signi-
ficativas entre aquellos que habian recibido bioldgico previo y los
que no (p = 0,187). Se analizaron factores que podrian influir en la
duracion del tratamiento con apremilast (tratamiento bioldgico
previo, comorbilidades, dosis, diagnostico, caracteristicas de la
psoriasis), encontrando Unicamente un aumento del riesgo de dis-
continuacion del farmaco en los pacientes con enfermedad renal
cronica (ERC) (log-rank p = 0,028). En cuanto a los motivos de sus-
titucion de apremilast por otro farmaco, en el 58,5% fue por mal
control y en el 39% por efectos adversos. Precis6 biologico el 95,8%
de los pacientes que suspendieron apremilast por mal control mien-
tras que solo el 56,3% de los que lo hicieron por efectos adversos,
siendo esta diferencia estadisticamente significativa (p = 0,004). El
tratamiento con apremilast se inicia mas frecuentemente por mal
control de la enfermedad que por efectos adversos o contraindica-
ciones a otros tratamientos. La presencia de ERC podria aumentar
el riesgo de discontinuacion del farmaco, mientras que otros facto-
res como haber recibido biologico previo no parecen influir en su
duracion. La mayoria de los pacientes que suspenden apremilast
por falta de adecuado control requieren después tratamiento bio-
logico.

3. HALLAZGOS ECOGRAFI'COS EN LOS HIDRADENOMAS.
SERIE DE CASOS Y REVISION BIBLIOGRAFICA

S. Herrero Ruiz, B. Echeverria, L. Fernandez de la Fuente,
M.S. Vallejo Ruiz, C. Martinez-Moran, A. Hernandez Nufez,
N. Garrido Rios y J. Borbujo Martinez

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Fuenlabrada.
Espania.

Planteamiento. El hidradenoma nodular es un tumor anexial poco
usual. Su clinica es heterogénea, aunque su forma de presentacion
mas frecuentes es como un nodulo eritematoviolaceo no doloroso.
Dada su baja prevalencia hay muy poca bibliografia en relacion con
sus hallazgos ecograficos.

Material y métodos. En este trabajo se presentan 4 casos de hidra-
denoma con sus caracteristicas ecograficas, y se realiza una revi-
sion bibliografica de los casos publicados hasta el momento.
Resultados. Las 4 lesiones presentaban bordes lobulados y un as-
pecto sdlido-quistico en la ecografia junto con refuerzo acustico
posterior. Un 75% presentaban vascularizacion de predominio en la
periferia y en la porcion solida de la lesion. La localizacion principal
fue la dermis y el tejido celular subcutaneo. Los casos descritos en
la literatura presentan unos hallazgos ecograficos similares. Todas
las lesiones presentan un aspecto sdlido-quistico, con zonas solidas
hipo/hiperecoicas que protruyen de la pared y zonas de aspecto
quistico, anecoicas. La vascularizacion es frecuente (67%) asi como
los contornos lobulados y la localizacion dermohipodérmica. El ma-
yor estudio publicado hasta la fecha por Ximena Wortsman define 2
nuevos signos ecograficos no descritos previamente: el “nivel flui-
do-fluido” y el signo de la “nieve cayendo”1. El diagnéstico diferen-
cial ecografico debemos realizarlo con otros tumores anexiales, con
el dermatofibroma aneurismatico, las metastasis cutaneas y los
subtipos adenoide quistico e infundibulo quistico de los carcinomas
basocelulares.

Conclusiones. En definitiva, aunque el diagnostico definitivo es his-
tologico, la ecografia es una técnica no invasiva, indolora, de bajo
riesgo, y accesible que nos puede ayudar a orientar el diagnostico
de lesiones nddulo-quisticas. Debemos sospechar un hidradenoma
en lesiones solido-quisticas de bordes lobulados, realizando un
diagnostico diferencial con el resto de lesiones similares.
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4. NUNCA ES (SOLO) LUPUS. UN CASO CENTINELA
EN DERMATOSIS INMUNOMEDIADAS

G. Servera Negre?, E. Sendagorta Cudds?, J.M. Busto Leis?,

R. De Moraes Souza?, E. Fiz Benito?, K. Krasnovska Zayets?,

K. Magaletskyy Kharachko?, L. Gomez Serrano®,

J.M. Martin de Bustamante Gonzalez Iglesias®,

A. Mendoza Martinez®, C. Plasencia Rodriguez® y P. Herranz Pinto?

Servicios de “Dermatologia, "Hematologia y ‘Reumatologia. H.U.
La Paz. Madrid. Espafa.

Las enfermedades inflamatorias inmunomediadas suponen en nu-
merosas ocasiones un verdadero reto diagnostico y terapéutico de-
bido a su heterogeneidad y elevado grado de solapamiento. Los
avances en biologia molecular han permitido caracterizar mejor e
incluso identificar nuevas entidades nosoldgicas en el marco de la
autoinflamacion y la autoinmunidad. Es el caso del sindrome VEXAS
(acronimo de vacuolas, enzima E1, ligado al X, autoinflamatorio y
somatico), una entidad de reciente descripcion cuyas manifestacio-
nes clinicas contindan perfilandose a dia de hoy. Presentamos el
caso de un varon de 68 afios en seguimiento desde hace 10 afos por
un lupus eritematoso sistémico con afectacion cutanea, serosa, he-
matoldgica y articular; de dificil control pese a multiples lineas de
tratamiento inmunosupresor, condicionando una notable dependen-
cia y toxicidad esteroidea. En los Gltimos afos, ha presentado ade-
mas episodios de condritis y lesiones cutaneas en el espectro de las
dermatosis neutrofilicas, asi como anemia, linfopenia y trombope-
nia progresivas. Ante la sospecha de un sindrome VEXAS, se solicito
un analisis genético de sangre periférica que confirmo la existencia
de una variante en mosaico (pMet41Leu) de significado patogénico
en el gen UBA1. Nuestro paciente ha iniciado recientemente trata-
miento con el farmaco anti-IL1 anakinra. La actividad de la enzima
E1 codificada en el gen UBA1 desempenfa un papel clave en el inicio
de la ubiquitinizacion, una via de sefalizacion fundamental para
una correcta degradacion de las proteinas. Su ausencia por un me-
canismo de mosaicismo somatico define el sindrome VEXAS y produ-
ce clinica de fiebre, condritis, dermatosis neutrofilicas, serositis,
vasculitis y/o citopenias, con un grado de expresividad muy varia-
ble y con refractariedad a la mayoria de los tratamientos disponi-
bles. Si bien sus mecanismos fisiopatogénicos exactos estan aln por
dilucidar, un aumento en la formacion de trampas extracelulares de
neutrdfilos (NETs) y el estado proinflamatorio que inducen parecen
tener un papel importante en el desarrollo de la clinica. Nuestro
paciente presenta, por todas las manifestaciones de lupus eritema-
toso que ha presentado, la particular coexistencia de ambos diag-
nosticos, descrita solamente en otro caso hasta la fecha. La revision
proactiva de pacientes con dermatosis inflamatorias previamente
inclasificables o de evolucion torpida esta permitiendo identificar
otros casos de sindrome VEXAS y ofrecerles mejores tratamientos e
informacion pronostica. Por otro lado, el descubrimiento de estas
entidades pone de manifiesto la utilidad de un enfoque que parta
del genotipo y no del fenotipo en el estudio y caracterizacion de las
enfermedades inmunomediadas.

5. HOSPITALIZACION EN DERMATOLOGIA DURANTE
LA PANDEMIA COVID 19. EXPERIENCIA EN HGUGM

P. Garcia Piqueras?, C. Lacasta Plasin®, E. Hernandez de la Torre Ruiz?,
I. Balaguer Franch?, M. Cérdoba Garcia Rayo?, D. Virseda Gonzalez?,
R. Suarez Fernandez, |. Molina Lopez?, D. Toledo Bartolomé®

y A. Pulido Pérez*

aServicio de Dermatologia. "Responsable del Servicio de Admision
y documentacion clinica. Hospital General Universitario Gregorio
Maranoén. Madrid. Espana.

Introduccién. A pesar de la escasa literatura acerca de la hospita-
lizacion en dermatologia, parece evidente la tendencia en los ulti-
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mos afos hacia una dermatologia cada vez mas ambulatoria y
menos hospitalaria. Todo esto ocurre a pesar de que existe eviden-
cia de que cuando un paciente con un problema cutaneo ingresa en
un servicio de dermatologia obtiene mejor diagnostico y manejo
que cuando lo hace en otro servicio. El hospital Gregorio Maraiion
tiene una larga tradicion hospitalaria. El inicio de la pandemia por
COVID-19 supuso un reto para los sistemas sanitarios globales y un
cambio en la manera de trabajar en los hospitales. Aunque las con-
secuencias de la COVID-19 han sido estudiadas en otras especialida-
des, son pocos los estudios acerca de como afecto a los servicios de
dermatologia.

Objetivo y metodologia. Nos planteamos evaluar como afect6 la
pandemia a la planta de hospitalizacion del servicio de dermatolo-
gia para lo que recogimos de forma retrospectiva el nimero total
de ingresos, los diagnosticos principales, la distribucion por grupos
etarios, el sexo y la estancia media de los pacientes ingresados
durante la pandemia (2020 y 2021) y de los tres afos previos (2017,
2018 y 2019). Ademas, analizamos como y cuando ocurrieron los
cambios de tendencias observados.

Resultados y discusion. Desde marzo de 2020 a marzo de 2021, los
ingresos se redujeron a la mitad, con respecto a la media de los tres
anos previos; sufriendo el mayor impacto durante la primera ola de
la pandemia, con un 72% menos de ingresos. La estancia media, sin
embargo, aumento en casi un dia en promedio, probablemente por
ingresos de pacientes mas complejos. A partir de inicios de 2021,
coincidiendo con el inicio de la vacunacion de COVID-19 se observd
un cambio de tendencia en cuanto al nimero de ingresos, siendo, a
partir de marzo de 2021 los ingresos superiores a la media de los
tres anos previos. Este incremento en los ingresos se produjo, sobre
todo, a expensas de patologia tumoral y reactivaciones de VVZ en
forma de herpes zoster complicados o con diseminacion cutanea.
Sin embargo, seguimos ingresando menos patologia inflamatoria y
menos patologia infecciosa bacteriana. El aumento de patologia
tumoral puede explicarse por el acimulo de casos no diagnostica-
dos ni tratados durante la cuarentena que ha supuesto, como refle-
ja la literatura, enfrentarnos a tumores mayores con peor
prondstico. El incremento de los casos de herpes zoster se ha aso-
ciado tanto a la infeccion por COVID-19 como a la vacunacion de
COVID-19, probablemente inducidos por la inmunorregulacion que
producen ambas causas.

Conclusiones. El impacto de la pandemia supuso una merma tem-
poral en nuestra planta de hospitalizacion. Con el inicio de la vacu-
nacion, se observo un repunte de los ingresos, sobre todo por
patologia tumoral y reactivaciones de herpes zoster. Es necesario
reivindicar la importancia de la dermatologia hospitalaria pues su-
pone un beneficio tanto para el paciente como para los profesiona-
les, ademas de una oportunidad formativa para todos, incluidos los
residentes.

6. ANTI-IL 23. NUEVO PARADIGMA EN EL TRATAMIENTO
DE LA PSORIASIS

M. Menéndez Sanchez, C. Sarro-Fuente, A. Muniz-de Lucas,
G. Greta Dradi, J. Griffiths Acha, D. de la Vega Ruiz, D. Ruiz Genao
y J.L. Lopez-Estebaran

Servicios de Dermatologia. Hospital Universitario Fundacion
Alcorcén. Madrid. Espana.

Introduccion. Dentro de los pacientes con psoriasis sometidos a
tratamientos biologicos, se ha observado que existe un subgrupo de
pacientes que presentan una tasa de respuesta superior y mas rapi-
da a los mismos, subgrupo denominado “superrespondedores” (SR).
Sin embargo, no estan establecidos qué criterios deben cumplir los
pacientes de este grupo, ni el impacto que puede tener la caracte-
rizacion de los mismos para optimizar el tratamiento de la psoria-
sis. Realizamos un estudio con el objetivo de describir las
caracteristicas de los pacientes tratados en nuestro centro con in-
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hibidores de la IL 23 (risankizumab, guselkumab y tildrakizumab),
que alcanzan una respuesta completa (PASI 0) de forma mas rapida;
y describir la respuesta segln el tipo de tratamiento empleado.
Material y métodos. Se realiza un estudio observacional retrospec-
tivo de 31 pacientes tratados en nuestro centro con inhibidores de
la IL 23 desde julio de 2019 hasta diciembre de 2021, ambos meses
incluidos. Como criterio de inclusion se selecciond a los pacientes
en tratamiento con estos farmacos con un seguimiento mayor o
igual a 24 semanas. Se considera un paciente SR a aquel con un PASI
0 a las semanas 16 y 24 de tratamiento.

Resultados y/o discusién. De los 31 pacientes tratados con inhibi-
dores de la IL 23, 14 fueron SR (45%). Se observo mayor nimero de
SR en los tratados con risankizumab (60% del total tratado con ri-
sankizumab) frente al 47% de los tratados con guselkumab y el 0%
de los pacientes tratados con tildrakizumab. Independientemente
del tratamiento empleado, se observé menor proporcion de facto-
res de riesgo cardiovascular en los SR frente a NO-SR. El promedio
de afios con psoriasis y el nimero de bioldgicos previos, fue similar
en ambos grupos.

Conclusién/es. Nuestro estudio demuestra que existe un subgrupo
de pacientes que superresponden a los inhibidores de la IL 23 y que
existen ciertas caracteristicas que podrian determinar esta res-
puesta. Se deben realizar mas estudios para identificar como son y
qué caracteriza a estos pacientes.

7. HEMANGIOMA PQIQUILODERMICO EN PLACA
Y DERMATOSIS GLUTEA DEL ANCIANO: ;LA MISMA
ENTIDAD O DOS PROCESOS DIFERENTES?

B. Ruffin Vicente, M. Recio Monescillo, L. Haya Martinez,
C. Moya Martinez, I. Erafia Tomas?, M. Hospital®, L. Najerac
y L. Requena

aServicios de Dermatologia y Anatomia Patoldgica. Fundacion
Jiménez Diaz. "Servicios de Dermatologia y ‘Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Puerta de Hierro. Madrid. Espafa.

Introduccioén. Las proliferaciones vasculares cutaneas pueden pre-
sentar dificultad diagndstica, pudiendo precisar estudio histopato-
logico para su diagnostico definitivo. La dermatosis glitea senil es
una dermatosis com(n que afecta a personas de edad avanzada y el
hemangioma poiquilodérmico en placa es una entidad recientemen-
te descrita. Presentamos dos casos que, en nuestra opinion, apoyan
la idea de ambos procesos son en realidad la misma entidad.

Caso clinico. Presentamos dos casos clinicos, de pacientes que acu-
dieron a las consultas de Dermatologia de la Fundacion Jiménez
Diaz y del Hospital Universitario Puerta de Hierro con dos lesiones
en placa de distinta presentacion clinica. Se realizaron biopsias
cutaneas de ambas lesiones para determinar las caracteristicas
histopatologicas, que permitieron llegar al diagnoéstico de heman-
gioma poiquilodérmico en placa en un caso y de dermatosis glutea
senil en el otro.

Discusion. La presentacion de placas hiperpigmentadas marrona-
ceas, generalmente asintomaticas, que aparecen mayoritariamente
en region glitea, especialmente en edad avanzada, es la presenta-
cion mas comun de la dermatosis glatea del anciano. Histopatologi-
camente esta entidad muestra una proliferacion de capilares
dilatados en dermis papilar, con cierto grado de infiltrado linfohis-
tiocitario y edema dérmico, pudiendo acompanarse de hiperplasia
epidérmica. En nuestro caso, se observo una proliferacion de vasos
capilares ectasicos en dermis superficial dispuestos en banda, con
una epidermis ligeramente aplanada. Recientemente se ha descrito
en la literatura una entidad denominada hemangioma poiquilodér-
mico en placa, refiriéndose a una proliferacion vascular adquirida
que se presenta generalmente alrededor de la cintura pelviana en
forma de una placa poiquilodérmica Unica, eritemato-violacea y
asintomatica. Histopatologicamente, este hemangioma se caracte-
riza por presentar una proliferacion vascular que se dispone en ban-
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da en la dermis papilar y reticular superficial con vasos ectasicos de
pequeno calibre, asociando otros hallazgos variables en dermis,
como edema y pérdida de fibras elasticas, asi como acantosis e hi-
perqueratosis en la epidermis que lo recubre. Se trata de dos enti-
dades que presentan hallazgos histopatoldgicos superponibles y una
evolucion clinica indolente y en cuya etiopatogenia parecen estar
implicados factores desencadenantes comunes, como el roce croni-
co y la sequedad cutanea.

Conclusiones. Presentamos dos casos de lesiones cutaneas que
mostraron caracteristicas histopatologicas similares. Basandonos en
nuestra experiencia y en la

revision de la literatura proponemos que en realidad estos dos pro-
cesos son la misma entidad.

8. HALLAZGOS CLINICO-PATOLOGICOS EN PANICULITIS
PANCREATICA: SERIE DE 17 CASOS

M. Segui?, P. Rodriguez-Jiménez?, R. Sampedro?,
A. Fernandez-Galvan?, B. Butron?, J. Navas¢, J.J. Rios?, J. Fraga®,
E. Daudén?® y M. Llamas-Velasco?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de La Princesa. Madrid. Servicio de
Dermatologia. 9Servicio de Anatomia Patologica. Hospital
Universitario Virgen Macarena. Sevilla. Espafia.

Introduccion. La paniculitis pancreatica, descrita en 1883 por Chia-
ri es infrecuente. Generalmente se asocia a patologia pancreatica
benigna, como pancreatitis, y menos frecuentemente al carcinoma
de pancreas. Clinicamente cursa con nodulos subcutaneos distribui-
dos preferentemente en miembros inferiores, como sucede en la
mayoria de las paniculitis. Sin embargo, se diferencia del resto por
la presencia de adipocitos fantasma, con frecuente saponificacion
de su citoplasma.

Material y métodos. Hemos realizado un estudio observacional y
retrospectivo en nuestros centros incluyendo casos diagnosticados
entre 2001 y 2020. Hemos revisado variables epidemioldgicas, cli-
nicas, analiticas y evolutivas. Ademas, dos dermatopato6logos ex-
pertos han revisado las biopsias de las lesiones cutaneas.
Resultados. Se han incluido de momento 17 pacientes, 13 mujeres
y 4 hombres, con edades comprendidas entre los 31 y los 92 anos.
La enfermedad pancreatica mas frecuentemente asociada fue la
pancreatitis aguda con 14 casos y su principal causa desencade-
nante fue la litiasis biliar. En un paciente se asocio a pancreatitis
cronica alcoholica y dos de los enfermos presentaron un carcinoma
de pancreas. Todos los pacientes presentaron nodulos subcutaneos
eritematosos que se localizaron en miembros inferiores. La clinica
cutanea se presento después del inicio de la clinica abdominal, al
cabo de una media de 9 dias, excepto en dos de los casos que el
diagnostico de la paniculitis fue el signo guia de una pancreatitis
aguda y un carcinoma. Los niveles de amilasa fueron altos en los
pacientes con pancreatitis aguda, salvo en un caso, y en los dos
carcinomas pancreaticos. Los hallazgos histopatologicos fueron
siempre la clave del diagnodstico. En las biopsias revisadas, se obser-
vo una paniculitis preferentemente lobulillar con la caracteristica
necrosis de los adipocitos. Ademas, en nuestra serie, cuatro de los
casos presentaron fendmeno de Splendore-Hoeppli.
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27 de octubre de 2022

1. “LAS UNAS NEGRAS”

G.G. Dradi?, A. Muiiz de Lucas?, M. Menéndez Sanchez?,

J. Simon Griffiths Acha?, D. de la Vega Ruiz?,

S. de Benito Mendeita?, A. Méndez Valdés?, R. Mifiano Medrano?,
J.L. Lopez Estebaranz?® y F. Pinedo Moraleda®

Servicio de “Dermatologia y *Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Fundacién Alcorcon. Madrid. Espana.

Introduccioén. El melanoma subungueal es una variante muy poco
frecuente de melanoma, representando entre el 0,7-3,5% de todos
los melanomas segln las series. Por este motivo tenemos pocos
datos tanto epidemioldgicos como prondsticos sobre estos tumores,
asi como una falta de guias sobre el manejo terapéutico de estos
pacientes.

Métodos. Realizamos un estudio descriptivo retrospectivo recogien-
do los pacientes con melanoma de aparato ungueal en el Hospital
Universitario Fundacion Alcorcén en los Gltimos 20 afnos.
Resultados. Se trataron un total de 10 pacientes, todos ellos tenian
un melanoma de tipo lentiginoso acral y en un caso de variante neu-
rotropica. La clinica al diagnostico fue variable, siendo la forma de
presentacion mas frecuente la distrofia ungueal. La localizacion mas
frecuente fue la mano y el dedo mas frecuentemente afecto fue el
1°. La media de edad al diagnéstico fue de 68 afios, con una preva-
lencia de sexo femenino y un tiempo medio reportado de clinica de
5,5 anos. El breslow medio fue de 3,65 mm y dos de ellos fueron in
situ. En dos casos fueron necesarias 3 biopsias antes de llegar a un
diagnéstico. La prevalencia de metastasis ganglionares al diagnostico
fue del 10% con una positividad de ganglio centinela del 17%. Solo en
un paciente se evidencio enfermedad metastasica a distancia y otro
paciente presento una recurrencia en forma de metastasis en transi-
to a los 4 anos de seguimiento. El estudio de mutaciones (BRAF) se
realizo en 1 paciente y fue negativo. La mediana de seguimiento fue
de 5,4 anos con una tasa de mortalidad del 10%. En cuanto a la téc-
nica quirurgica empleada la desarticulacion con amputacion del dedo
afecto fue el método de eleccion en el 80% de los casos y en segundo
lugar la extirpacion de la unidad ungueal.

Conclusiones. Nuestra serie reafirma que el melanoma subungueal
es una patologia con un importante retraso diagnostico lo que empo-
brece su pronostico, por un lado porque el paciente tarda en consul-
tar por confundirlo con patologia banal, y por otro lado porque la
forma de presentacion en ocasiones puede confundir al clinico con
otros procesos inflamatorios (granuloma piogénico, infeccion un-
gueal, ...). Ademas es importante conocer que en ocasiones son nece-
sarias varias biopsias antes de llegar a un diagnodstico correcto, sobre
todo en estadios iniciales. El estandar de tratamiento ha sido duran-
te muchos afios la amputacion del dedo afecto, aunque en los ulti-
mos anos se esta poniendo en discusion, llegando a proponer algunos
autores la extirpacion de la unidad ungueal en los casos de hasta 4
mm de breslow. Llama la atencion la alta tasa de supervivencia de
nuestra poblacion comparada con otros estudios, que explicamos por
un lado por la muestra pequefa y porque un 40% de la muestra tiene
un seguimiento Unicamente de 2 afios.

2. CIDOFOVIR TOPICO, UNA ALTERNATIVA TERAPEUTICA
EN INFECCION POR VIRUELA DEL MONO

R. Escudero Tornero?, T.G. Sobral Costas?, G. Servera Negre?,
J.I. Bernardino®, A. Gutiérrez Arroyo°, M. Diaz-Menéndez®,
J.M. Busto Leis?, P. Herranz Pinto? y E. Sendagorta Cudds®

aServicio de Dermatologia y Venereologia. *Servicio de Medicina
Interna. Servicio de Microbiologia. Hospital Universitario La Paz.
Madrid. Espana.
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Introduccion. Los casos de infeccion por viruela del mono han ido en
aumento en todo el mundo desde la aparicion de los primeros casos
en mayo de 2022. El tratamiento recomendado es sintomatico, reser-
vando el uso de antivirales sistémicos (tecovirimat) para los casos
con importante repercusion sistémica. El cidofovir es un antiviral
efectivo contra Vaccinia y contra otras enfermedades causadas por
Poxvirus, y ha sido utilizado en su forma topica para la infeccion por
virus del papiloma humano. Desde nuestro centro teorizamos que
pudiera tener un potencial efecto sobre el virus de la viruela del
mono, y que su uso topico pareceria el mas adecuado para evitar los
efectos secundarios descritos en su administracion sistémica.
Material y métodos. Se llevd a cabo un estudio prospectivo para re-
coger datos clinicos y microbiologicos de pacientes diagnosticados de
viruela del mono. Se ofreci6 tratamiento sintomatico y, ademas, tra-
tamiento topico con cidofovir en régimen off-label. Doce pacientes
recibieron tratamiento con cidofovir topico formulado al 1%, y esta
cohorte fue comparada con otra constituida por pacientes que reci-
bieron Unicamente tratamiento sintomatico. Se programaron visitas
prospectivas en el dia +7 y +14 de diagndstico para la recogida de
datos clinicos y toma de muestras en lesiones cutaneas y faringe.
Resultados. Las lesiones se resolvieron antes en el grupo tratado
por cidofovir (hazard ratio 4,572; p = 0,0039). La mediana de tiem-
po hasta resolucion fue de 12 (11,5-15) y 18 (16-21) dias, respecti-
vamente. En el dia 14, un 10% de la muestra tratada con cidofovir
presentd una amplificacion por PCR positiva para Orthopoxvirus,
frente a un 62,5% de la cohorte no tratada (p: 0,019). En cuanto a
la seguridad del farmaco, los efectos adversos a nivel local fueron
frecuentes (50%), especialmente en el area anogenital, y se descri-
bieron como leves o moderados. No se reportaron efectos adversos
sistémicos.

Discusion. El cidofovir en su via de administracion topica podria ser
una nueva herramienta terapéutica en pacientes con lesiones de
viruela del mono, en los que la levedad del cuadro no les haga can-
didatos a un tratamiento con antivirales de uso sistémico. La reduc-
cion en el tiempo hasta resolucion de las lesiones podria acortar el
tiempo de aislamiento y mejorar el impacto cosmético que la infec-
cion pudiese tener en areas estéticamente comprometidas.

3. ENFERMEDAD DE STILL DEL ADULTO.
MANIFESTACIONES CUTANEAS ATIPICAS

G. Vazquez Contreras?, D.M. Arranz Sanchez?, R.M. Diaz Diaz 2,
J. Sanz Correa?, L. Feito Sancho?, M.P. Ruiz Sanchez®,
I. Perales Fraile® y M.M. Lorido Cortés¢

Servicios de “Dermatologia, "Medicina Interna, ‘Anatomia
Patologica. Hospital Universitario Infanta Sofia. San Sebastidn de
los Reyes. Madrid. Espana.

Introduccioén. La enfermedad de Still del adulto es una enfermedad
inflamatoria sistémica de causa no conocida y poco frecuente. Cli-
nicamente se caracteriza por picos febriles acompafnados de un
exantema morbiliforme asalmonado. Se han descrito otras altera-
ciones cutaneas que pueden aparecer en esta enfermedad dificul-
tando el diagnéstico de la misma.

Caso clinico. Mujer de 22 anhos, raza negra, natural de Guinea ecua-
torial, que consulta por fiebre y lesiones cutaneas de dos semanas de
evolucion. Sin hallazgos relevantes en la exploracion fisica salvo le-
siones cutaneas hiperpigmentadas de morfologia lineal en region
facial, cuello, escote, region superior de la espalda, pubis, gliteos y
zonas de extension de miembros superiores. En las pruebas comple-
mentarias se evidencio leucocitosis con neutrofilia y eosinofilia, alte-
racion del perfil hepatico y elevacion de reactantes de fase aguda. A
nivel microbiologico todos los estudios fueron negativos incluidos los
parasitos. En las pruebas de imagen se encontr6 hepatoesplenome-
galia y derrame pleural bilateral. El primer diagnostico de presuncion
fue una infestacion parasitaria por lo que se inici6 tratamiento con
antiparasitarios. También se cubrié con antibioterapia de amplio es-
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pectro y para bacterias atipicas ante la persistencia de la fiebre. Una
vez descartada de forma razonable patologia infecciosa y tumoral, se
pautaron corticoides a dosis altas con desaparicion de la fiebre, co-
rreccion de alteraciones analiticas y desaparicion de lesiones cuta-
neas. Finalmente se diagnostico de enfermedad de Still del adulto
dado que cumplia los criterios de Yamaguchi.

Discusion. La expresion a nivel cutaneo de la enfermedad de Still es
muy frecuente, presentandose hasta en un 89 % de los pacientes. Lo
mas frecuente es una erupcion macular asalmonada que afecta a tron-
co y extremidades y que suele aparecer acompanando los picos febri-
les. Se han descrito otras manifestaciones cutaneas atipicas, siendo las
papulas y placas persistentes la forma mas frecuente. Cuando estas
adquieren una morfologia lineal se presentan como un eritema flage-
lado. El diagndstico es clinico y se basa en los criterios de Yamaguchi.
El tratamiento se basa en farmacos inmunosupresores, en caso mas
leves con corticoides a dosis bajas y en casos mas graves, corticoides
a dosis altas u otros farmacos inmunosupresores mas potentes.
Conclusiones. La enfermedad de Still del adulto es una patologia
poco frecuente, y menos frecuente aln puede presentarse con ma-
nifestaciones cutaneas atipicas como el eritema flagelado, dificul-
tando asi su diagnostico.

4. SERIE DE CASOS DE DERMATITIS ATOPICA TRATADOS
CON DUPILUMAB EN PRACTICA CLINICA REAL

M. Aparicio-Dominguez, L. Martos-Cabrera, R. Sampedro-Ruiz,
S. Berenguer-Ruiz, M. Llamas-Velasco y P. Chicharro

Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espafa.

Introduccién. Aportar la experiencia del centro respecto a los pa-
rametros de seguridad y eficacia de los pacientes con dermatitis
atopica tratados con dupilumab en practica clinica real.

Material y métodos. Estudio observacional, retrospectivo, unicén-
trico. Se incluyen 40 pacientes adultos con diagndstico de dermati-
tis atopica moderada-grave (Investigator s Global Assessment
mayor o igual a 3). Se recogen datos sociodemograficos, comorbili-
dades clinicas (tanto atopicas como no atdpicas), tipo de dermatitis
atopica, escalas de efectividad (EASI, IGA) y calidad de vida (DLQI,
POEM) antes de comenzar tratamiento y en las visitas en consulta a
los 4, 6 y 12 meses, acontecimientos adversos.
Resultados/discusion. En nuestra serie se mostré un incremento en
la proporcion de varones, menor BSA basal y menor tasa de alergias
alimentarias respecto a otras series de tratamiento con dupilumab
en dermatitis atopica. Por otro lado el dupilumab mostré una me-
joria estadisticamente significativa en los parametros de efectivi-
dad y calidad de vida a los 4 meses de tratamiento, con un
mantenimiento de los resultados en visitas sucesivas, siendo los
acontecimientos adversos mas importantes el eritema facial y la
enfermedad de la superficie ocular inducida por dupilumab (15% y
25 % respectivamente en nuestra serie). No se evidencio ningln
acontecimiento adverso grave, y ninguno que obligase a interrum-
pir el tratamiento con dupilumab.

Resultados. Dupilumab se ha mostrado un farmaco efectivo en el
tratamiento de nuestros pacientes con dermatitis atopica modera-
da-grave, alcanzando una respuesta clinica notable en cortos perio-
dos de tiempo. No hemos encontrado hasta la fecha problemas de
seguridad importantes, siendo los eventos adversos mas frecuentes
el eritema facial y las molestias oculares, en porcentajes similares
a los descritos en otros estudios de practica real.

5. “Y UNA VEZ MAS... LA INMUNOTERAPIA GANA
LA BATALLA”

A. Simon Gozalbo?, K. Diez Maduefo?, M. Gamo Guerrero?,
E. del Rio Pena?, J. Rogado Revuelta?, S. Tirado Zambrana®,
M.A. Martin Diaz?, D. Buendia Castafo? y P de la Cueva Dobao?
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aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario Infanta Leonor.
bServicio de Anatomia Patologica. Hospital Universitario Infanta
Leonor. Madrid. Espana.

Desde hace una década, la inmunoterapia (IT) ha revolucionado el
tratamiento de algunas neoplasias. Estas terapias aumentan la efica-
cia de la quimio y radioterapia consiguiendo en los Ultimos afos indi-
caciones en el tratamiento de estadios mas precoces de la
enfermedad oncoldgica. Tal es el caso de los inhibidores de puntos de
control inmunitario, anticuerpos monoclonales dirigidos a dianas te-
rapéuticas como el antigeno asociado a linfocitos T citotoxicos
(CTLA-4), la proteina de muerte celular programada (PD-1) o su li-
gando (PD-L1). Presentamos el caso de un varon de 69 afios, con
multiples comorbilidades, fue diagnosticado en noviembre 2021 de
carcinoma escamoso de cabeza y cuello en estadio IV con metastasis
ganglionares cervicales. Tras ser sometido a cirugia, radioterapia ad-
yuvante y tratamiento con el inhibidor del factor de crecimiento
epidérmico cetuximab, se consulto a dermatologia en junio de 2022
a causa de unas lesiones asintomaticas de aparicion en el escote,
area que habia sido irradiada. Presentaba una placa eritematosa bri-
llante en la zona del escote, compuesta por papulas confluyentes,
bien delimitadas, algunas nodulares y excrecentes, induradas a la
palpacion. Aunque la sospecha inicial por parte de oncologia habia
sido una posible radiodermitis, se sospechd que podia estar en rela-
cion al proceso oncologico de base por lo que se realizo una biopsia-
punch de una de las lesiones que fue compatible con metastasis
cutanea de carcinoma escamoso. Se decidi6 instaurar tratamiento
con un anticuerpo anti-PD-1, pembrolizumab. Tras el primer ciclo de
tratamiento, se observé una mejoria espectacular de las lesiones
cutaneas, que habian desaparecido de forma completa tras la terce-
ra infusion de la medicacion. Con este caso se pretende, por un lado,
resaltar la importancia del abordaje multidisciplinar de la patologia
neoplasica. En segundo lugar, poner en valor el papel del dermatdlo-
go como parte del proceso diagnostico, también de tumores que no
son primariamente cutaneos y, por ultimo, destacar el papel del
pembrolizumab que en el caso de nuestro paciente, demostr6 conse-
guir una respuesta completa de las lesiones cutaneas en tan solo tres
infusiones mejorando la supervivencia y el pronéstico del paciente
que, sin dicha medicacion, hubiera resultado infausto. Ademas, se
repasan las principales modalidades actuales de IT, poniendo espe-
cial énfasis en los inhibidores de puntos de control inmunitario, su
mecanismo de accion y sus principales efectos adversos.

6. LESIONES POLIMORFAS Y SINDROME
HEMOFAGOCITICO: DESENMASCARANDO AL VILLANO

J. Montero Menarguez, C. Gutiérrez Collar, J. Arroyo Andrés,
L.M. Guzman Gutiérrez, M. Puerta Pefia, J.L Rodriguez Peralto
y C. Postigo Llorente

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafia.

El sindrome hemofagocitico es un estado de hiperactivacion de lin-
focitos T citotoxicos, que puede enmascarar multiples patologias
subyacentes. Se trata de una mujer de 37 afos, derivada por cua-
dro de placas eritematoviolaceas con tendencia a la ulceracion en
piernas de 7 meses de evolucion; con diagnostico de sospecha de
panarteritis nodosa, con buena respuesta a corticoterapia sistémi-
ca, pero rebrote tras bajada de dosis. Durante su seguimiento en
nuestro centro la paciente desarrolla un sindrome hemofagocitico
de etiologia incierta (estudio completo sin evidencia de maligni-
dad, infeccion, vasculitis ni enfermedad autoinmune sistémica).
Paralelamente, el estudio histoldgico de sus lesiones cutaneas
muestra inicialmente una paniculitis lobulillar sin vasculitis y una
dermatosis neutrofilica tipo Sweet. Posteriormente, una tercera
muestra resulta compatible con paniculitis citofagica histiocitaria.
Inicia tratamiento con dexametasona y ciclosporina con mejoria
inicial. Posteriormente, presenta rebrote de lesiones cutaneas, as-
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tenia y citopenias. La nueva muestra histologica se informa como
linfoma T gamma delta. Actualmente, la paciente esta recibiendo
tratamiento quimioterapico intensivo previo a trasplante hemato-
poyético alogénico. El linfoma gamma delta es una entidad rara,
que inicialmente puede confundirse con paniculitis benignas o cua-
dro autoinmunes. Aunque se han descrito remisiones espontaneas
con corticoterapia sistémica en fases iniciales, la evolucion desfa-
vorable y refractariedad al tratamiento, motivan la realizacion de
multiples biopsias que pueden retrasar el diagndstico mas de un
afno. La paniculitis citofagica histiocitaria se caracteriza por la pre-
sencia de macrofagos citofagicos con aspecto en “beanbag”. Algu-
nos autores la consideran linfoma indolente. Sin embargo, se han
descrito casos con evolucion benigna por lo que otros autores la
consideran la una manifestacion especifica del sindrome hemofago-
citico. En conclusion, el linfoma gamma-delta puede imitar inicial-
mente patologias autoinmunes benignas por lo que su diagnostico
requiere una alta sospecha y seguimiento estrecho, asi como la
realizacion de multiples biopsias.

7. CULPABLE INVISIBLE

L. Fernandez de la Fuente, S. Herrero Ruiz, G. Baeza Hernandez,
B. Echeverria Garcia, A. Hernandez NGnez, J. Ruiz Rivero,
E. Esteban Garrido, C. Martinez Moran y J. Borbujo Martinez

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Fuenlabrada.
Madrid. Espana.

Introduccién. La incidencia de uretritis no gonococica por Myco-
plasma genitalium esta en aumento. La tasa de resistencias de di-
cha bacteria a macrélidos y quinolonas es cada vez mayor. Las
recomendaciones de tratamiento de primera linea segun las princi-
pales guias terapéuticas no coinciden (Guias Europeas, CDC, Guia
de tratamiento Centro Sandoval).

Caso clinico. Varon de 22 anos que consulta por aumento de exuda-
do uretral y disuria. Recibe varias pautas de tratamientos antibioti-
cos bajo la sospecha clinica de uretritis (doxiciclina, norfloxacino,
moxifloxacino, azitromicina, ceftriaxona, levofloxacino...). Tras un
seguimiento y tratamiento erratico, con mas de 15 visitas a diferen-
tes centros sanitarios de la Comunidad de Madrid y multiples tera-
pias antimicrobianas, persiste la clinica y la positividad de
Mycoplasma genitalium en el exudado uretral. Precisa ingreso hos-
pitalario para tratamiento con pristinamicina, un antibiético de la
familia de las estreptograminas no disponible en Espafa que requi-
ri6 ser solicitado a través del Sistema de Gestion de Medicamentos
en Situaciones Especiales de la AEMPS. Tras 10 dias de terapia con
pristinamicina 1g cada 6h, el paciente permanece asintomatico y el
exudado uretral de control 21 dias tras el fin del tratamiento anti-
biotico es negativo para Mycoplasma genitalium.

Conclusiones. Mycoplasma genitalium, a pesar de ser la bacteria
mas pequefa y menos compleja que se conoce presenta una alta
tasa de resistencias a macrolidos y quinolonas, que nos obliga a
sospecharla en caso de uretritis persistentes, siendo la pristinami-
cina una buena alternativa terapéutica.

8. REACCION PARADOJICA CD30 DURANTE
EL TRATAMIENTO CON BRENTUXIMAB

L. Haya, C. Manzanas, M. Recio, B. Ruffin, J. Torre, S. Machan,
M. Socorro Pinilla y L. Requena

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patologica. Fundacion
Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Historia clinica. Presentamos el caso de una mujer de 77 anos diag-
nosticada de linfoma de Hodgkin estadio Il que realiz6 tratamiento
inicial con ABVD (adriamicina, bleomicina, vinblastina, dacarbazi-
na) con respuesta metabolica completa, pero con recaida posterior.
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Se inicié entonces tratamiento de segunda linea con brentuximab,
un anticuerpo monoclonal anti-CD30. Dos semanas después de la
primera infusion comenzo con lesiones cutaneas pruriginosas con-
sistentes en papulas eritematosas de centro necroético dispersas en
tronco y cuatro extremidades. Se realizo6 biopsia de una de estas
lesiones, en la que se observd una proliferacion linfoide T CD30
positiva compatible con el diagnostico de papulosis linfomatoide.
Discusion. La papulosis linfomatoide es un linfoma cutaneo prima-
rio T CD30 positivo que puede asociarse a otras neoplasias hemato-
logicas entre las que se encuentra el linfoma de Hodgkin. En la
mayoria de los casos se trata de un cuadro autorresolutivo y que no
requiere tratamiento. En las formas que si precisan tratamiento y
que son refractarias o resistentes a los tratamientos clasicos, el
brentuximab ha demostrado ser un tratamiento efectivo. El brentu-
ximab es un farmaco conjugado compuesto por un anticuerpo mo-
noclonal dirigido contra CD30 unido de manera covalente al agente
antimicrotubulos monometil auristatina E. Esta indicado para el
tratamiento de linfoma de Hodgkin, linfoma anaplasico de células
grandes sistémico y linfoma cutaneo de células T refractarios o re-
sistentes a otros tratamientos. En el caso que presentamos se pro-
duce la situacion paradédjica de desarrollo de un linfoma cutaneo
primario CD30 positivo en el seno de un tratamiento dirigido anti-
CD30. A nuestro conocimiento, a dia de hoy existe solo un caso si-
milar publicado en la literatura.

9. “NINA CON EDEMAS GENERALIZADOS Y LIMITA,CIC')N
PARA LA DEAMBULACION DE MESES DE EVOLUCION”

N. Medrano Martinez?, L. Jiménez Briones?, D. Virseda Gonzalez?,
M. Cérdoba Garcia-Rayo?, C. Lacasta Plasin?, V. Parra Blanco®,
R. Maria Suarez Fernandez? y M. Campos Dominguez?.

Servicios de “Dermatologia y ®Anatomia Patoldgica. Hospital
General Universitario Gregorio Marainon. Madrid. Espaiia.

La dermatomiositis juvenil (DMJ) es la miopatia inflamatoria mas
frecuente en la infancia. Aunque categorizada como idiopatica,
cada vez mas publicaciones refrendan el papel de los desencade-
nantes ambientales, como es el consumo de suplementos de herbo-
lario. Asimismo, los recientes descubrimientos en anticuerpos
especificos de miositis y la progresiva comprension de su correla-
cion fenotipica pueden ayudar en la clasificacion en subtipos de la
DMJ y la orientacion del previsible curso evolutivo. Presentamos el
caso de una nina de 4 afos que ingresa en nuestro hospital a estudio
por fiebre, debilidad muscular, artralgias, exantema y edemas ge-
neralizados, con progresion desde ocho meses antes. Nuestra pa-
ciente carecia de antecedentes médicos. En la historia familiar
destacaban enfermedades autoinmunes en la rama paterna. Como
peculiaridad cabe resefar que la madre ejercia como nutricionista
especializada en microbiota intestinal, motivo por el que seguian
una dieta restrictiva suplementada con productos naturales que
contenian espirulina. En los meses previos al ingreso habian seguido
tratamientos alternativos para una supuesta enfermedad de Lyme
nunca confirmada. La exploracion fisica mostraba incapacidad para
la sedestacion o el sostén cefalico, contractura en flexo articular,
eritrodermia descamativa, edema subcutaneo con piel indurada,
eritema en heliotropo, papulas de Gottron y escasas papulas de
tipo Degos. Los estudios analiticos revelaban elevacion de enzimas
musculares y de marcadores inflamatorios. Las determinaciones
microbioldgicas fueron negativas. Los perfiles de autoinmunidad
resultaron positivos para anticuerpos antinucleares y anti-TIF-
1-gamma. En la biopsia se apreciaba abundante mucina en todo el
espesor dérmico, infiltrado perivascular superficial linfocitario es-
caso, degeneracion vacuolar de la capa basal y vasculopatia oblite-
rante tromboética con necrosis isquémica focal; hallazgos
compatibles con conectivopatia. El electromiograma mostraba
cambios miopaticos severos. Reunia asi criterios para el diagnostico
de DMJ. La induccion de inmunosupresion se realizé mediante bolos
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de corticoides y gammaglobulinas intravenosas, con rapida mejoria
del edema y la afectacion muscular. Se planed un tratamiento de
mantenimiento con baricitinib, por la negativa de la familia al uso
de metotrexato y el gran predominio de la via del interferon, pero
no fue posible iniciarlo dada la decision parental de continuar el
seguimiento en un centro del extranjero. En este caso de DM

31 de marzo de 2023

1. CUANDO EL PENFIGOIDE DE LAS MEMBRANAS
MUCOSAS SOLO AFECTA A LA MUCOSA OCULAR

L. Martos-Cabrera?, R. Sampedro-Ruiz?, A. Fernandez-Bernaldez?,
A. Fernandez?, R. Ramos-Rojas®, P. Marticorena-Alvarez®,

G. Garrido-Ceca®, M. Valdiviac, J. Fraga©, T. Hashimoto?

y D. de Argila Fernandez-Duran?

Servicios de “Dermatologia, ®Oftalmologia y “Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espafia. Servicio de
Dermatologia. Osaka City University Graduate School of Medicine.
Osaka. Japon.

Introduccion. El penfigoide de membrana mucosa ocular puro (PM-
Moc) es una rara enfermedad autoinmune caracterizada por una
conjuntivitis cicatricial recidivante (causa potencial de ceguera). A
pesar de la necesidad de reconocimiento y tratamiento precoz,
existe datos limitados sobre el abordaje diagnostico y terapéutico.
Objetivo. Describir las manifestaciones clinicas de PMMoc, las con-
sideraciones diagnosticas y evaluar la eficacia del tratamiento.
Métodos. Criterios de inclusion: 1) clinica compatible con PMMoc
excluyendo otras causas de conjuntivitis cicatricial cronica y 2)
ausencia de afectacion extraocular. Procedimientos realizados
como apoyo al diagnostico: inmunofluorescencia directa (IFD) de
biopsia conjuntival y yugal, inmunofluorescencia indirecta (IFl) e
inmunoblot (IB). Evaluacion de afectacion ocular: escala de Foster.
Resultados. Se incluyeron 5 pacientes, con una edad media al diag-
nostico de 73,4 (+ 7,9) afos y un retraso diagnostico de 4(+ 3) afos.
Clinicamente, 9/10 ojos tenian afectacion corneal y 6 mostraban un
estadio de Foster > Ill. Un paciente mostro positividad lineal de IgA
e IgG en la membrana basal epitelial por IFD; uno, positividad lineal
de IgA en el lado epidérmico mediante IFI de piel humana separada
con sal; uno, reactividad IgG para el dominio C-terminal de BP180
(IB) y uno, reactividad IgG para la integrina B4 (IB). Todos los pa-
cientes recibieron corticoides orales asociados a inmunosupreso-
res/inmunomoduladores y completaron un periodo de seguimiento
de al menos 12 meses (tabla 1).

Discusioén. En nuestra serie, la edad de presentacion es superior a
la previamente publicada (65 afos) con un retraso diagnostico simi-
lar. Obtuvimos una tasa de confirmacion diagnodstica del 80% a dife-
rencia del 50% obtenido en otros estudios, probablemente gracias a
la modificacion de los criterios diagnosticos y al amplio estudio
complementario realizado. Basado en las nuevas guias, el diagnos-
tico de PMMoc se confirmé en 4 pacientes, estableciéndose un diag-
nostico de presuncion en el restante. Ademas, pudimos observar la
refractariedad del PMMoc al tratamiento convencional, siendo la
terapia combinada de rituximab (R) e inmunoglobulina intravenosa
(IVIG) prometedora: de los 4 pacientes tratados con micofenolato
de mofetilo, todos progresaron; 1 paciente fue tratado Unicamente
con IVIG, presentado buena respuesta pero recaida precoz de la
inflamacion, por lo que se programaron ciclos de IVIG de forma
periddica; de los 3 tratados con R e IGIV, todos presentaron res-
puesta completa (definida como ausencia de inflamacion). Durante
el seguimiento, no se observaron efectos adversos graves, se pro-
dujo la pérdida de un paciente que decidid, unilateralmente, aban-
donar el seguimiento y el tratamiento por miedo al COVID-19.
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Conclusiones. presentamos una serie de casos de esta rara entidad,
excepcionalmente caracterizada y proponemos R+IVIG como trata-
miento estabilizador.

2. GESTIONANDO PERSONAS

M.P. de Pablo Martin?, J.M. Borbujo Martinez® R.M. Diaz Diazc,
L. Calzado Villareal ¢, F.J. de Vicente Martin®
y P. de la Cueva Dobaof

Dermatologia. °HU del Tajo. Aranjuez. "HU Fuenlabrada. ‘HU
Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes. ¢ HU Torrejon. Torrejon
de Ardoz. ¢ HU Rey Juan Carlos. Méstoles. 'HU Infanta Leonor.
Madrid. Espaha

Introduccion. La gestion del capital humano es una pieza clave
para el buen funcionamiento de cualquier equipo de trabajo.
Objetivo. Sensibilizar a los dermatélogos de la importancia de con-
tar con personas con interés en liderar equipos. Revisar algunos
retos y dificultades de la gestion de un equipo de dermatologos.
Resultados. La comunicacion, la motivacion, y el compromiso son
esenciales para formar equipos con energia positiva en dermatologia.
Conclusiones. Sin el trabajo en equipo, ninguna organizacion es
mejor que la suma de cada uno de sus miembros individualmente.
Es por ello esencial contar con las habilidades y herramientas pre-
cisas para la gestion del mismo

3. NO TODOS LOS COMEDONES ESCONDEN ACNE

B. Ruffin Vicente?, M. Recio Monescillo?, L. Haya Martinez?,
C. Moya Martinez?, R. Haro Ramos?, J. Torre Castro?,
M. Rodriguez Pinilla®, I. Erafia Tomas® y L. Requena Caballero?

Servicios de “Dermatologia y YAnatomia Patoldgica de la
Fundacién Jiménez Diaz.

Madrid. Espana.

Introduccién. La micosis fungoide es la forma mas frecuente de
linfoma cutaneo de células T. Afecta principalmente a adultos, con
predileccion por el sexo masculino y destaca por presentar una am-
plia variedad de manifestaciones clinicas y de patrones histologicos
de infiltracion cutanea.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varon de 66 afos, sin ante-
cedentes clinicos de interés, que consulto por un cuadro de dos afos
de evolucion de lesiones noédulo-quisticas y papulo-pustulosas princi-
palmente en region facial con posterior extension a tronco, axilas e
ingles. Asociaba ademas una placa eritematosa en la cara posterior
del muslo izquierdo y pérdida parcial de cejas y de pelo en el tronco.
Tras haber realizado tratamientos orales con escasa mejoria, se rea-
lizaron dos biopsias cutaneas correspondientes a una de las lesiones
quisticas de la espalda y a la placa localizada en el muslo, en las que
se observaron hallazgos compatibles con micosis fungoide comedo-
niada y micosis fungoide en fase tumoral respectivamente.
Discusion. La micosis fungoide foliculotropa es una variante rara de
micosis fungoide, que afecta de forma predominante a cabeza y
cuello y que destaca por presentar histologicamente linfocitos ati-
picos que infiltran y rodean los foliculos pilosos en la vaina radicular
externa y con una inmunohistoquimica similar a la de la forma cla-
sica. La morfologia tipica de las lesiones incluye comedones, papu-
las foliculares, pustulas y quistes. Estas lesiones también pueden
coexistir con lesiones de micosis fungoide clasica. La micosis fun-
goide comedoniana se considera una forma de presentacion clinica
de la micosis fungoide foliculotropa que puede llegar a suponer un
importante reto diagnéstico si se confunde con otras patologias in-
flamatorias que afectan a la unidad pilosebacea y que puede impli-
car un retraso diagnostico con las consecuencias que conlleva, dado
que se trata de una variante de peor prondstico respecto a la forma
clasica.
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Conclusiones. Presentamos un caso de lesiones nodulo-quisticas y
comedonianas de largo tiempo de evolucion con alopecia genera-
lizada en el que, dada la ausencia de mejoria con los tratamientos
utilizados, se realiz6é una biopsia cutanea que permitié confirmar
el diagnostico de micosis fungoide foliculotropa. Dado el amplio
espectro de presentaciones clinico-patologicas que presenta la
micosis fungoide, pudiendo simular distintos patrones de inflama-
cion cutanea, destacamos la importancia de considerarla en el
diagnostico diferencial de otras entidades, asi como la utilidad
del estudio histologico e inmunohistoquimico para llegar al diag-
nostico definitivo.

4. ;UN PIODERMA DE LIBRO?

J. Roman Sainz?, F. Gruber Velasco?, B. Romero Jiménez?,

N. Silvestre Torner?, S. Tabbara Carrascosa?,

M. Dorado Fernandez?, M. Martinez Pérez?, E. Vargas Laguna?,
J. Cantén Seoane®, M. Cervero Jiménez®, K. Pinto Tapia©,

G. Cenzual Alvarez< y A. Imbernon Moya?.

Servicios de “Dermatologia, "Medicina Interna
y ‘Microbiologia. Hospital Severo Ochoa. Leganés. Madrid. Esparia.

Introduccion. Presentamos un caso clinico inusual de un paciente
que presento sucesivamente 2 patologias dermatoldgicas completa-
mente indepedientes e infrecuentes, cuyas caracteristicas clinicas
hacian sospechar pioderma gangrenoso en ambos casos, resultando
finalmente en un dagndstico completamente diferente.

Historia clinica. Se trata de un varén de 78 afios de edad con ante-
cedentes de pancolitis ulcerosa corticodependiente, refractaria a
multiples tratamientos incluyendo 3 lineas distintas de bioldgicos,
que presento un cuadro de Ulceras perianales profundas que inical-
mente fueron sospechosas de pioderma gangrenoso, pero finalmen-
te la causa del cuadro resulto ser la aplicacion de una pomada
antihemorroidal. Posteriormente presento una placa eritmatosa en
antebrazo izquierdo con multiples ulceraciones superficiales, que
inicialmente también fue sospechosa de pioderma gangrenoso, pero
finalmente se descubrié que se trataba de una celulitis por Nocar-
dia brasiliensis.

Discusién. El pioderma gangrenoso se encuentra en gran cantidad
de los casos asociado a enfermedad inflamatoria intestinal, por lo
que es importante descartarlo en estos pacientes. Sin embargo, es
obligado siempre hacer un adecuado diagnostico diferencial, ya que
existen multitud de patologias que pueden resultar en un cuadro
clinico similar. Ciertos ingredientes de algunas pomadas antihemo-
rroidales se han asociado con la aparicion de Ulceras perianales
profundas y de gran tamafo. La Nocardia brasileinsis es un patoge-
no oportunista que causa infecciones especialmente en pacientes
inmunodeprimidos, y cuyo manejo requiere antibioterapia prolon-
gada con cotrimoxazol.

Conclusiones. Es fundamental realizar una adecuada historia clinica
y diagnéstico diferencial, dado que por muy claro que parezca el
caso, existen ciertas patologias infrecuentes que se deben considerar.

5. PIES DE SENDERISTA: UN SIGNO CUTANEO DE MIOPATIA
IDIOPATICA INFLAMATORIA

J. Sanz Correa?, A. Saez Vicente?, A.V. Esteban Vazquez®,
T. Cobo Ibaiiez?, I. Prats Caelles? y M.M. Lorido Cortésc

Servicios de ‘Dermatologia, "Reumatologia y “Anatomia
Patologica. Hospital Universitario Infanta Sofia. San Sebastidn de
los Reyes. Madrid. Espana.

Introduccioén. Los “pies de senderista” es un término empleado por
primera vez en el ano 2017 por Cox et al. para referirse a una hiper-
queratosis plantar similar a la de las manos de mecanico en el con-
texto de miopatias inflamatorias idiopaticas (MIl).
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Caso clinico. Mujer de 74 afos que acude a Dermatologia por hiper-
queratosis plantar y en pulpejos y caras laterales de manos no pru-
riginosa de 4 meses de evolucion con mala respuesta a corticoides
topicos. Se descarta eccema de contacto alérgico con pruebas epi-
cutaneas y se establece el diagnostico de psoriasis y se pauta aci-
tretino oral. Tras 4 meses de tratamiento apenas mejora y
comienza con mialgias, disnea, sindrome constitucional y elevacion
de enzimas musculares. Se detectan anticuerpos anti-PM-Scl 75-100
y se ingresa a la paciente por MIl a cargo de Reumatologia. A la ex-
ploracion fisica presentaba debilidad de cintura escapular y pelvia-
na e intenso eritema e hiperqueratosis plantar simétricas. La
biopsia de piel mostré hipergranulosis, dafio de interfase y derma-
titis perivascular superficial. La electromiografia y biopsia muscular
fueron compatibles con miopatia. Fue descartada neoplasia malig-
na. Se pautd tratamiento con prednisona, micofenolato mofetilo y
rituximab y a los 4 meses mejoro6 la miopatia y desaparecieron las
lesiones cutaneas.

Discusion. Los “pies de senderista” consisten en una hiperquerato-
sis plantar en el contexto de MIl. Solamente hay 15 casos publica-
dos. La mayoria se asocian al anticuerpo anti-Jo1, presentan
simultaneamente manos de mecanico y suele haber enfermedad
pulmonar intersticial. Las lesiones suelen localizarse en el talén de
Aquiles y en los pulpejos de los dedos. Por lo general no son pruri-
ginosas, no hay vesiculas y responden mal a corticoides topicos. En
la literatura no hay descripciones histopatologicas, pero probable-
mente sean similares a las de las manos de mecanico, que presen-
tan habitualmente queratinocitos necroéticos y dafo vacuolar.
Conclusiones. Se presenta un caso de miopatia idiopatica inflama-
toria cuya primera manifestacion fueron los “pies de senderista”.
Se destaca la importancia de pensar en esta entidad cuando las
lesiones no responden al tratamiento, pues las manifestaciones cu-
taneas pueden preceder a las sistémicas en meses o afos.

6. MAS ALLA DE LOS HEMANGIOMAS

A. Muhiz de Lucas, C. Sarro Fuente, M. Menéndez Sanchez,
G. Greta Dradi, D. de la Vega Ruiz, J. Griffiths Acha,
E. Naz Villalba y J.L. Lopez Estebaranz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Fundacion
Alcorcon. Madrid. Espana.

Introduccién. El sindrome de Beckwith Wiedemann (SBW) es un
sindrome de sobrecrecimiento, causado por alteraciones en un gru-
po de genes situados en la region cromosomica 11p15.5. Las carac-
teristicas clinicas comunes incluyen el sobrecrecimiento, la
macroglosia, los defectos de la pared abdominal, la hipoglucemia
neonatal y un mayor riesgo de tumores embrionarios. Los tumores
vasculares son poco frecuentes en el SBW. Presentamos un caso de
hemangiomas eruptivos multiples cutaneos y hepaticos en un pa-
ciente con SBW.

Caso clinico. Se trata de un lactante de 3 meses de edad derivado
desde pediatria por presentar desde el nacimiento, lesiones cuta-
neas generalizadas, asintomaticas de aspecto vascular. Como ante-
cedentes personales destacaban un peso y talla elevados para la
edad gestacional, hernia umbilical, microcefalia, macroglosia y
enfermedad de membrana hialina tratada con una dosis de surfac-
tante pulmonar. No presentaba antecedentes familiares de inte-
rés. A la exploracion se objetivaban en torno a 6 lesiones nodulares
eritematoviolaceas multiples, de aspecto congestivo, de entre
2-6mm, las de mayor tamano localizadas en palma derecha, pene y
region clavicular derecha, compatibles con hemangiomas eruptivos
multiples. Como pruebas complementarias se realizé una analitica
con perfil tiroideo y hepatico, ecografia transfontanelar, fondo de
ojo, electrocardiograma y ecocardiograma sin hallazgos de interés.
Ademas, se realiz6 una ecografia abdominal con presencia de entre
10 y 15 lesiones ocupantes de espacio hipoecogénicas compatibles
con angiomas hepaticos.
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Dada la asociacion de macroglosia, hernia umbilical, peso y talla
elevados al nacimiento, el paciente cumplia 1 criterio mayor y 2
menores de S. Beckwith-Wiedeman por lo que se solicité estudio de
mutaciones del gen 11p15.5 para su confirmacion, en el cual se
objetivo una pérdida de metilacion de ICR2 compatible con un SBW.
Ante el resultado de ecografia abdominal de hemangiomatosis in-
fantil inicié tratamiento precoz con propranolol via oral con
disminucion tanto de las lesiones cutaneas como hepaticas.

Conclusiones. El SBW es un trastorno de sobrecrecimiento en el
que se pueden encontrar varias malformaciones y tumores embrio-
narios. Solo hay unos pocos casos descritos en la literatura que re-
lacionen dicho sindrome con la presencia de hemangiomas
multiples. Hasta donde sabemos, esta es la segunda asociacion re-
portada de SBW, hemangiomas eruptivos multiples cutaneos y he-
paticos. En conclusion, los tumores vasculares, en concreto, los
hemangiomas infantiles maltiples podrian estar asociados con el
SBW y pertenecer a su espectro, por lo que deben considerarse en
el diagnostico diferencial para un diagnostico y tratamiento precoz.

7. BARICITINIB EN LA ENFERMEDAD DE DARIER:
UNA NUEVA INDICACION POTENCIAL DE LOS INHIBIDORES
DE JAK

J.M. Busto Leis, G. Servera Negre, K. Magaletskyy Kharachko,
K. Krasnovska Zayets, R. De Moraes Souza, E. Fiz Benito,
M. Feito Rodriguez y P. Herranz Pinto

Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espafa.

Introduccién. La enfermedad de Darier (ED) es un trastorno here-
ditario de la queratinizacion con gran repercusion en la calidad de
vida, derivada de las multiples complicaciones de las lesiones cuta-
neas (infecciones, prurito, mal olor). Los tratamientos actuales
raramente permiten el control a largo plazo, por lo que el manejo
se basa en la prevencion de desencadenantes, el alivio sintomatico
y el control de las infecciones. Presentamos un caso de ED que
presentd remision sostenida de las

lesiones cutaneas y del prurito tras tratamiento con baricitinib.
Caso clinico. Se trata de una paciente de 59 afnos con ED desde la
adolescencia, con exacerbaciones frecuentes de predominio en
cuero cabelludo, cuello y escote, antebrazos y areas intertrigino-
sas. La respuesta a tratamientos topicos (corticoides y

tretinoina) y orales (acitretino a dosis de 30 mg/dia) fue escasa. La
paciente presentaba un prurito incoercible, asi como intensa afec-
tacion psicologica por la extension de las lesiones. Se decidi6 inicio
de tratamiento con baricitinib 4 mg/dia; un

mes después la paciente habia experimentado practica resolucion
de la afectacion cutanea y el prurito. La respuesta se mantuvo du-
rante nueve meses de seguimiento.

Discusion. La ED es una enfermedad genética debida a la haploin-
suficiencia del gen

ATP2A2, que resulta en un defecto en la maduracion de las protei-
nas de adhesion celular. No obstante, se ha estudiado la implicacion
de mecanismos inmunes en los brotes de la enfermedad. Ciertos
desencadenantes como la luz ultravioleta parecen

disminuir la expresion del alelo sano del gen mediante la estimula-
cion de citoquinas proinflamatorias como la IL-1 o la IL-6. Por otra
parte, los inhibidores de JAK parecen tener un marcado efecto en
el control del prurito mediante el bloqueo de las vias de sefaliza-
cion intracelular de las neuronas sensitivas. La inhibicion de JAK1/2
podria, por lo tanto, explicar el control de la enfermedad en esta
paciente por dos mecanismos: la inhibicion de citoquinas proinfla-
matorias que mediarian las exacerbaciones de la enfermedad; y el
alivio del prurito, que contribuye a la disrupcion de la barrera cu-
tanea y el desarrollo de infecciones.

Conclusiones. Presentamos un caso de ED refractaria a terapias
convencionales en la que el tratamiento con baricitinib condujo a
la remision sostenida de las lesiones cutaneas y el prurito. La ED
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podria beneficiarse del uso de inhibidores de JAK dada la posible
implicacion de mecanismos inmunes en las exacerbaciones de la
enfermedad.

8. LO QUE ESCONDEN LAS TELANGIECTASIAS

C. Gutiérrez Collar, M. Puerta Pefia, J. Montero Menarguez,
L. Guzman Pérez, J. Arroyo Andrés, M. Agud de Dios,
P.L. Ortiz Romero, C. Zarco Olivo y A. Calleja Algarra

Hospital Universitario Doce de Octubre. Madrid. Espana.

Las angiomatosis cutaneas reactivas son entidades causadas por
proliferaciones vasculares cutaneas que en los Gltimos afos estan
siendo mas descritas y mejor caracterizadas. Incluyen la angioen-
doteliomatosis, acroangiodermatitis, angiomatosis difusa dérmica,
histiocitosis intravascular, angioendoteliomatosis glomeruloide y
angiopericitomatosis. Presentamos el caso de una mujer de 36
anos, natural de Venezuela, con antecedentes de posible lupus eri-
tematoso cutaneo diagnosticado en pais de origen por ANA positi-
vos, multiples episodios de tromboflebitis; ingresada por dolor
toracico de instauracion aguda irradiado a brazo derecho junto con
dimero D de 5000, y que refiere lesiones cutaneas en mamas y pos-
teriormente en abdomen y espalda de 12 afios de evolucion, siendo
estas completamente asintomaticas. A la exploracion se observan
lesiones purpuricas telangiectasicas no palpalbles en ambas ma-
mas, siendo mas intensas a nivel declive con aspecto algo retifor-
me. Ademas, coloracion purpurica en estrias de abdomen y placas
telangiectasicas mal delimitadas en espalda y en ambos flancos. Se
realiza biopsia de las lesiones, donde se observaba proliferacion de
vasos de morfologia papilar en las papilas dérmicas, ocupadas por
material hematico, sin observarse alteraciones en epidermis ni der-
mis reticular. Debido a ello, se diagnostica como compatible de
angiomatosis cutanea reactiva tipo angiomatosis dérmica difusa. Se
realiza estudio de imagen y analitico completo, sin alteraciones
vasculares en los estudios de imagen; mientras que en los estudios
analiticos se observa triple positividad para los anticuerpos
antifosfolipidos. Rehistoriando a la paciente, niega episodios de
trombosis arteriales o venosas profundas, sin episodios de abortos
de repeticion. La angiomatosis dérmica difusa es un tipo de angio-
matosis cutanea reactiva tipica de mujeres de edad media, mamas
voluminosas péndulas y habito tabaquico. Es muy frecuente que las
lesiones se localicen fundamentalmente en las mamas. Esta entidad
se encuentra asociada de forma consistente a vasculopatias infla-
matorias u oclusivas. Se produce una neoangiogénesis secundaria a
mecanismos de isquemia/hipoxia, que pueden ser de origen local
(mamas voluminosas péndulas, traumatismos, cirugia) o sistémicos
(tabaco, obesidad, trombofilias...). En conclusion, presentamos un
caso de angiomatosis dérmica difusa de localizacion
fundamentalmente mamaria debido a un sindrome antifosfolipido.

9. MANIFESTACIONES CUTANEAS EN PACIENTES
CON IMID EN CENTRO MULTIDISCIPLINAR: MAS ALLA
DE LA PSORIASIS

I. Balaguer Franch?, E. Hernandez de la Torre Ruiz?,

C. Lacasta Plasin?, P. Garcia Piqueras?, M. Cordoba Garcia-Rayo?,
D. Virseda Gonzalez?, L.A. Menchén Viso®e,

C. Gonzalez Fernandez<s, L. Ibares Frias®¢, R. Suarez Fernandez?
y 0. Baniandres Rodriguez>¢

Servicios de “Dermatologia, *Aparato Digestivo, ‘Reumatologia,
dOftalmologia. Centro de Enfermedades Inmunomediadas (CEIMI).
Hospital General Universitario Gregorio Marandén. Madrid.
Espana.

Introduccién. El Centro de Enfermedades Inmunomediadas (CEIMI)
es un centro para la atencion integral de los pacientes con enfer-

medades inflamatorias mediadas por la inmunidad (IMID) en trata-
miento con terapias bioldgicas. Tiene caracter multidisciplinar y de
alta especializacion, y esta integrado funcional y jerarquicamente
en el Hospital General Universitario Gregorio Maraion. En el 2021
se atendieron mas de 3000 pacientes con patologias reumatologi-
cas, enfermedad inflamatoria intestinal, dermatologicas (psoriasis,
hidradenitis supurativa - HS) y oftalmolégicas. Hasta el 47% de los
pacientes seguidos en la consulta de Dermatologia fueron también
valorados por otra especialidad bien por presentar dos o mas IMID o
a través de interconsultas realizadas por las otras especialidades.
Objetivo y métodos. El objetivo del presente estudio es realizar
una descripcion de las interconsultas que el resto de especialidades
en dicho centro nos realizaron entre los anos 2019-2021, con el
objetivo de caracterizarlas.

Resultados. Durante el periodo descrito, se nos realizaron un total
de 154 interconsultas, siendo el 67 % de los pacientes mujeres, con
una edad media de 47 afos. El 48% procedian de Aparato Digestivo,
33% de Reumatologia, 3% de Oftalmologia y el 16% restante eran
compartidos por varias de estas especialidades. Destaca que el 36%
de las interconsultas fueron por reacciones cutaneas 2° al empleo
de farmacos bioldgicos. De estas, un 18% por causa infecciosa, y el
82% restante por reacciones paradojicas inflamatorias (psoriasifor-
mes, pustulosis palmoplantares, pustulosis amicrobiana de las
flexuras, etc.). En mas de la mitad de los casos se dan en pacientes
con enfermedad de Crohn, y los principales farmacos implicados
son Adalimumab seguido de Infliximab. Del resto de interconsultas,
el 17% eran para el diagnostico inicial o despistaje de otra IMID. El
6% era por manifestaciones cutaneas relacionadas con su enferme-
dad de base. Por otra parte, el 42% restante fueron por patologia
dermatologica general.

Conclusiones. Con este trabajo, destacamos la importancia de la
multidisciplinaridad en el manejo de los pacientes con IMID, con un
papel clave de la Dermatologia en la toma de decisiones terapéuti-
ca tanto de las manifestaciones cutaneas asociadas como de los
efectos adversos que los farmacos bioldgicos pueden ocasionar en
la piel.

10. ALOPECIA FRONTAL FIBROSANTE: CARAC:I'ERIZACI(')N
DE HALLAZGOS HISTOPATOLOGICOS EN REGION
INTERPARIETAL EN PRACTICA CLINICA DIARIA

M. Gonzalez Canete?, A. Rodriguez-Villa Lario?, D. Vega Diez?,
E.L. Pinto Pulido?, E. Garcia Verd(?, M.D. Vélez Velazquez®,

S. Medina Montalvo?, I. Polo Rodriguez?, L. Trasobares Marugan?
y A. Gomez Zubiaur?

Servicio de 2Dermatologia
y PAnatomia Patoldgica. Hospital U. Principe de Asturias.

Madrid. Espanfa.

La alopecia frontal fibrosante (AFF) y la alopecia fibrosante en pa-
tron androgenético (FAPD) son formas de alopecia cicatricial prima-
ria linfocitica. La coeexistencia de ambas entidades esta descrita
en la literatura. El objetivo de este trabajo es caracterizar la histo-
patologia de pacientes con AFF con hallazgos clinicos de afectacion
interparietal y/o con sintomatologia en dicha localizacion.
Material y métodos. Estudio prospectivo descriptivo que incluye a
pacientes con AFF que presentaban hallazgos clinicos de afectacion
interparietal y/o que referian sintomatologia en dicha localizacion
valoradas en consulta de tricologia de nuestro centro entre julio y
septiembre de 2021. En todas se realizaron dos biopsia-punch de 4
mm interparietales guiadas por tricoscopia.

Resultados. Se incluy6 un total de 12 mujeres con una edad media
de 64,25 anos con diagnostico previo de AFF con una mediana de
tiempo de evolucion de 7,5 anos. El 91,6% estaba realizando tra-
tamiento oral previo a la biopsia, 10 pacientes con dutasteride y
1 con minoxidil e isotretinoina. Por otro lado, 7 pacientes estaban
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aplicando tratamiento topico a nivel interparietal (corticoides y/o
minoxidil). El estudio histologico de las muestras interparietales
reveld que 6 pacientes tenian biopsias sugestivas de AFF en
“Crown-area”, 4 de FAPD-like y 2 de alopecia cicatricial indeter-
minada. La edad media de las pacientes con biopsia interparietal
sugestiva de AFF en “Crown-area” fue de 70 afos con una mediana
de tiempo de evolucion de 9 aios, mientras que las de FAPD-like
de 57 con mediana de tiempo de evolucion de 3 aiios. EL 83% de las
pacientes con biopsia sugestiva de AFF en “Crown-area” tenian
manifestaciones faciales acompanantes, asi como el 75% de las de
FAPD-like. Una de las dos pacientes del grupo indeterminado pre-
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sentaba papulas faciales. Cinco pacientes con AFF en “Crown-
area” tenian afectacion interparietal difusa y 1 parcheada, 5 de
las pacientes referian prurito a dicho nivel. Todas las pacientes
con patrén FAPD-like tenia afectacion difusa, solo 2 referian pru-
rito. Las 2 pacientes del grupo “indeterminado” presentaban
afectacion difusa y referian prurito.

Conclusiones. La afectacion interparietal en la AFF no esta bien
descrita hasta la fecha. Los hallazgos iniciales de nuestra serie pue-
den indicar que se trata de un proceso dinamico presentando ini-
cialmente un patrén FAPD-like para posteriormente adquirir un
patron cicatricial liquenoide con pérdida de la miniaturizacion.



