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1. SINDROME ESCLERODERMIFORME ASOCIADO
A ALOPECIA

A. Llull Ramos, I. Gracia Darder, E. Vanrell Bise y A. Bauza Alonso

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Son Espases.
Palma. Espana.

Introduccioén. Los sindromes esclerodermiformes son un grupo de
trastornos infrecuentes, en ocasiones provocados por toxicos.
Caso clinico. Mujer de 58 afos, fumadora e hipertensa, con prurito
intenso asociado a hipereosinofilia en sangre de 2 meses de evolu-
cion. Presentaba placas induradas eritematosas en el tronco, los
brazos, y la pierna derecha con aspecto en piel de naranja. Ade-
mas, tenia una pérdida notable de la densidad capilar y el cabello
fino. Tomaba a diario 1200 mg de triptofano (Triptomax) desde ha-
cia 3 afios. En la biopsia, destacaba una expansion de la dermis
reticular con colageno denso compactado y atrofia de anejos ade-
mas del signo de la cuerda, sin observarse la fascia. Por la clinica,
se orient6é como un sindrome esclerodermiforme sugestivo de fasci-
tis eosinofilica asociado a alopecia. Se suspendieron los comprimi-
dos de Triptomax y se iniciaron bolos de corticoides con lo que
remitio el prurito y mejoro. Se pauté metotrexate 15 mg de mante-
nimiento, mejorando la induracion y la alopecia, aunque no por
completo.

Discusion. La fascitis eosinofilica cursa con placas induradas simé-
tricas de predominio en extremidades, que puede acompanarse de
eosinofilia en sangre periférica y de sintomas sistémicos como fati-
ga o fiebre. Nuestra paciente presentaba lesiones asimétricas y alo-
pecia, sintoma que no es caracteristico de esta entidad. Por la
caida brusca del cabello y los pelos finos, pensamos en un posible
origen toxico del cuadro. A finales de los afios 90, se describieron
varios casos de sindromes esclerodermiformes secundarios a la in-
gesta de L-triptofano, que se justificaron por la contaminacion del
producto en su elaboracion. Algunos de estos pacientes desarrolla-
ron alopecia. Por la clinica de la paciente y la mejoria tras la sus-
pension de la toma de triptéfano, pensamos que el cuadro podria
haber estado desencadenado por este suplemento. Consideramos
relevante comunicar el caso para la prevencion de este potencial
efecto adverso.

2. DERMATOMIOSITIS JUVENIL ASOCIADA A ANTICUERPO
ANTI-MDA5

K. Diez-Maduefio?, M.A. Martin Diaz?, C. Garcia Martin?,
A. Simon Gozalbo?, I.M. Gamo Guerrero?, S. Tirado Zambrana®,
E. Chavarria Mur? y P. de la Cueva Dobao?

Departamentos de °Dermatologia y >Anatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espafa.

Introduccion. La dermatomiositis juvenil (DMJ) es la miopatia infla-
matoria idiopatica mas frecuente en la edad pediatrica. Su manejo
es complejo, buscando un control a largo plazo de los sintomas y
una correcta prevencion de complicaciones. El concepto de derma-
tomiositis (DM) como una enfermedad sistémica caracterizada por
un rash cutaneo clasico y afectacion musculoesquelética proximal
ha cambiado en los Gltimos afos. La identificacion de determinados
anticuerpos relacionados con la enfermedad y su asociacion con
diversas manifestaciones clinicas (cutaneas, reumatoldgicas y sisté-
micas) han permitido el desarrollo de ciertos fenotipos de enferme-
dad con particularidades. La DM asociada a anticuerpos
Anti-Melanoma Diferentiation-Associated Gene 5 (MDA5) es un sub-
tipo de reciente descripcion. Su asociacion con desarrollo de enfer-
medad intersticial pulmonar rapidamente progresiva es una
novedad de implicaciones prondsticas de gran interés.

Caso clinico. Presentamos el caso clinico de un paciente varon de 9
anos que comenzod con lesiones cutaneas progresivas, decaimiento
y sindrome general (astenia, anorexia y pérdida de peso). Tras una
profunda anamnesis, exploracion fisica, analitica con blot para
anticuerpos de miositis, biopsia cutanea y pruebas de imagen, se
llego al juicio clinico de DMJ asociada a anticuerpos anti-MDAS5, asi
como neumonitis intersticial no especifica radioldgica y artritis se-
cundarias. Tras un agresivo tratamiento inicial con bolos de corti-
coides e inmunosupresores, el cuadro clinico fue controlado con
tofacitinib.

Resultados. La DM asociada a anticuerpos anti-MDAS representa un
emergente fenotipo clinico propio, con la particularidad de asociar-
se a enfermedad pulmonar intersticial. La solicitud de pruebas fun-
cionales respiratorias y pruebas de imagen es obligada incluso en
pacientes asintomaticos. En pacientes con DMJ y sintomatologia
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extracutanea de mal pronostico, los inhibidores de JAK son una
terapia de segunda eleccion eficaz y segura. El manejo de laDMy
DMJ en general, asi como de la DM asociada a anti-MDA5 en particu-
lar, deben presentar un manejo multidisciplinar.

3. DERMATOMIOSITIS ANTI-MDA5 TRAS TRASPLANTE
ALOGENICO DE PROGENITORES HEMATOPOYETICOS:
(ENFERMEDAD AUTOINMUNE O ALOINMUNE?

C. Moreno Vilchez, A. Jucgla Serra, C. Llobera Ris,
J. Marcoval Caus e |. Figuers Nart

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitari de Bellvitge.
L’Hospitalet de Llobregat (Barcelona). Espafa.

Introduccion. La aparicion de enfermedades autoinmunes después
de un trasplante de progenitores hematopoyéticos (TPH) alogénico
es un hecho infrecuente de dificil interpretacion debido a la re-
constitucion del sistema inmune y su origen multifactorial.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 63 afnos que,
quince meses tras un TPH alogénico de su hermana HLA idéntica por
una leucemia mieloide aguda, comenzd con lesiones cutaneas com-
patibles con dermatomiositis junto con anticuerpos anti-MDA5. ELl
quimerismo en sangre periférica fue del 100% de linfocitos del do-
nante. Paralelamente se estudio a la donante, que presento lesio-
nes cutaneas de dermatomiositis, disnea de esfuerzo y anticuerpos
anti-PL7; se realiz6 una TAC que detecto una neoplasia pulmonar.
Discusion. En la patogenia de la dermatomiositis se produce una
disregulacion inmunologica en un individuo genéticamente predis-
puesto debido a factores ambientales desencadenantes. Presenta-
mos los casos de una paciente receptora de un TPH alogénico y el
de su donante, donde ambas desarrollan una dermatomiositis con
clinica e inmunologia diferente. Este caso plantea la disyuntiva de
si se trata de un proceso aloinmune en el que los linfocitos de la
donante desencadenarian la enfermedad en la receptora, o de si se
trata de un proceso autoinmune en el que la receptora presente
una dermatomiositis por la disregulacion inmunoldgica post-TPH vy,
paralelamente, la donante una dermatomiositis paraneoplasica.
Los conocimientos inmunoldgicos actuales no permiten discernir si
se trata de un proceso autoinmune o aloinmune y el papel del qui-
merismo tanto en sangre periférica como en tejido afecto es cues-
tionable. La presentacion de este caso junto a una revision en la
literatura de casos similares indican que ante pacientes con ante-
cedente de TPH alogénico y clinica sugestiva de dermatomiositis, la
positividad de anticuerpos anti-MDA5 implicaria un peor pronostico,
debido a su asociacion a patologia pulmonar intersticial grave.

4. LESIONES DIANIFORMES EN PACIENTE CON
DERMATOMIOSITIS TIF-1 I

M. Agud de Dios, J. Arroyo Andrés, C. Rubio-Muiiz,
J. Fulgencio Barbarin, M. Puerta Pefa, D. Falkenhain Lopez,
A. Calleja Algarra y C. Postigo Lorente

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espafa.

Introduccion. Las lesiones dianiformes en el inicio de una derma-
tomiositis estan descritas en la literatura pero son infrecuentes.
Repasamos sus posibles etiologias a raiz de un caso reciente en
nuestro servicio.

Caso clinico. Mujer de 86 afos que comenzo con placas eritema-
toviolaceas muy pruriginosas de rapida evolucion en parpados,
cuero cabelludo, brazos y escote. Negaba clinica muscular y la
creatinina cinasa estaba solo discretamente elevada. El perfil de
autoinmunidad arrojo positividad para anticuerpos antinucleares
en IFl, anti-Ro/SSa y TIF-1 y en el blot de miositis. La biopsia de
una de las lesiones mostraba dermatitis perivascular superficial y
profunda y dafo leve de interfase. Con el diagnostico de derma-
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tomiositis hipomiopatica se inici6 tratamiento con hidroxicloro-
quina 200 mg/dia. A las cuatro semanas de comenzar la DM y tras
dos semanas de iniciar hidroxicloroquina aparecieron numerosas
placas dianiformes de predominio truncal cuya biopsia mostraba
hallazgos similares a la previa. En el diagndstico diferencial de
estas lesiones se planted una toxicodermia tipo multiforme por
hidroxicloroquina, un lupus subagudo inducido por farmacos en
probable relacion con omeprazol (que la paciente habia empeza-
do a tomar desde hacia tres meses), o lesiones especificas de su
dermatomiositis. Fue ingresada para recibir tratamiento con in-
munoglobulinas, corticoides, metotrexato y se suspendieron ome-
prazol y hidroxicloroquina. Durante los meses siguientes se ha
logrado un control parcial de la clinica cutanea, el despistaje de
neoplasias hasta el momento ha sido negativo, pero no han recu-
rrido las lesiones dianiformes, cuyas posibles etiologias seran ob-
jeto de discusion de esta presentacion.

Discusion. Las lesiones dianiformes en un paciente con inicio de
dermatomiositis pueden tener diferentes causas. La presentacion
de la DM con lesiones tipo multiforme es excepcional aunque esta
descrita. En nuestra paciente, la positivizacion del anticuerpo anti-
Ro y el inicio reciente de omeprazol sugerian un lupus subagudo
farmacologico como otro diagnostico diferencial. Finalmente, la
hidroxicloroquina también es una causa de toxicodermias, algunas
tipo multiforme, mas aln en pacientes con conectivopatias.

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

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

Servicios de “Dermatologia, "Reumatologia y “Anatomia
Patoldgica. Hospital Universitario Infanta Sofia. San Sebastidn de
los Reyes (Madrid). Espafia.

Introduccion. Los “pies de senderista” es un término empleado
para referirse a una hiperqueratosis plantar similar a las manos de
mecanico en el contexto de miopatias inflamatorias idiopaticas
(MI1).

Caso clinico. Mujer de 74 afos que acude a Dermatologia por hiper-
queratosis plantar no pruriginosa de 4 meses de evolucion con mala
respuesta a corticoides topicos. Se establece el diagnostico de pso-
riasis y se pauta acitretino 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 Reumatolo-
gia. A la exploracion fisica presentaba debilidad de cintura
escapular y pelviana, y eritema e hiperqueratosis plantar simétri-
cas. La biopsia de piel mostré hipergranulosis, dafo de interfase y
dermatitis perivascular superficial. La electromiografia y biopsia
muscular fueron compatibles con miopatia. Fue descartada neopla-
sia maligna. Se pautdé tratamiento con prednisona, micofenolato
mofetilo y rituximab, y a los 4 meses mejord la miopatia y desapa-
recieron 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 talon 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 necroticos y dafo vacuolar. Se
destaca la importancia de pensar en este signo cutaneo en lesiones
que no respondan a tratamiento, pues pueden ser la primera mani-
festacion de una MIl y preceder en meses o afos a las manifestacio-
nes sistémicas.
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6. MORFEA PROFUNDA Y SU DIFICIL MANEJO

M. Fabregat Pratdepadua?, J. Verdaguer Faja?, A. Riveros Frutos®
e |. Bielsa Marsol?

Servicios de “Dermatologia y "Reumatologia. Hospital Universitari
Germans Trias i Pujol. Universitat Autonoma de Barcelona. IGTP.
Badalona (Barcelona). Espana.

Introduccion. La morfea profunda es una variante de morfea en la
cual la inflamacion y la esclerosis se producen en los planos cuta-
neos mas profundos. La clasificacion propuesta en 1995 por Peter-
son y sus colaboradores recoge los diferentes subtipos de morfea en
categorias no excluyentes y clasifica la fascitis eosinofilica como un
subtipo de morfea profunda.

Caso clinico. Mujer de 64 afios que comenzo en 1993 con artralgias
y endurecimiento progresivo de la piel de las extremidades, siendo
diagnosticada de fascitis eosinofilica con una biopsia compatible.
Durante afos realizd tratamiento con dosis altas de glucocorticoi-
des y metotrexato, que finalmente tuvo que retirarse por afecta-
cion hepatica. En octubre de 2019, estando sin tratamiento,
requirio ingreso por un nuevo brote de induracion cutanea en las 4
extremidades y el tronco, que se tratd con bolus de metilpredniso-
lona y abatacept. La paciente evoluciond favorablemente, hasta
que en mayo de 2021 se suspendi6 abatacept por la aparicion de un
herpes zoster multimetamérico. Ademas de la morfea, la paciente
padece una psoriasis y artropatia psoriasica, por lo que ha precisa-
do tratamiento sucesivo en los dos Gltimos afos con fototerapia,
guselkumab e ixekizumab, coincidentes en el tiempo con los trata-
mientos realizados para la morfea. En enero de 2022 presenté de
nuevo empeoramiento de la morfea, ademas de sinovitis y artritis.
Se administraron bolus de metilprednisolona y se reinicié abate-
cept; también se cambi6 ixekizumab por apremilast para el trata-
miento de la psoriasis y la artropatia psoriasica.

Discusiéon. La morfea profunda, sobre todo cuando las lesiones son
extensas, tiene una gran morbilidad funcional y un tratamiento di-
ficil, ya que responde mal a las terapias disponibles. Esa compleji-
dad se incrementa cuando el paciente presenta otra enfermedad
que, como la psoriasis extensa con artritis, precisa de tratamientos
sistémicos, muchas veces bioldgicos, que deberemos combinar. La
escasa experiencia sobre las consecuencias de esa combinacion y la
posibilidad de incrementar las complicaciones asociadas suponen
un reto terapéutico que cada vez mas deberemos afrontar.

7. PENFIGOIDE LOCALIZADO, UN SUBTIPO
CON CARACTERISTICAS PROPIAS: SERIE DE 4 CASOS

M. Gamissans, V. Exposito Serrano, N. Fernandez-Chico,
N. Riera-Marti, M. Siny C. Lopez-Llunell

Departamento de Dermatologia. Hospital Consorcio Parc Tauli.
Sabadell. Espafa.

Introduccién. El penfigoide localizado es un raro subtipo de enfer-
medad ampollosa autoimmune subepidérmica que afecta a una
area restringida del cuerpo. Corresponde al 19-29% del total y se ha
descrito sobre todo en extremidades inferiores, palmas o plantas.
Casos clinicos. Se presentan 4 casos de penfigoide ampolloso locali-
zado diagnosticados en nuestro servicio durante los Gltimos 5 afos. Se
localizaron en: mama (25%), zona pericicatricial inguinal (25%) y es-
croto (50%). La edad media de presentacion fue de 77,5 + 17 afos y el
75% del total fueron hombres. La comorbilidad mas presente fue la
diabetes mellitus. Todos presentaron una resolucion rapida del cuadro
(7-+3 semanas) y solo requirieron tratamiento con corticoterapia to-
pica de alta potencia. Uno de los pacientes presenté una generaliza-
cion secundaria de la enfermedad al afio de la curacion total de la
forma localizada y requirié tratamiento con inmunosupresores.
Discusion. Actualmente se desconoce por qué existen pacientes
que desarrollan formas localizadas de enfermedad; la mayoria de
las teorias apoyan la existencia de un factor local inductor. Los
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triggers identificados en nuestros pacientes fueron la radioterapia,
la intervencion quirdrgica y los sondajes de repeticion. La mayoria
se presentaron como dermatitis erosivas sobre base eritematosa y
los titulos de BP180 fueron bajos. Han sido publicados varios casos
clinicos sobre penfigoides ampollosos localizados en zona de radio-
terapia previa o pericicatriciales. Sin embargo, solo existen 4 casos
publicados previamente de penfigoides ampollosos escrotales loca-
lizados donde se destaca su diagndstico tardio. Por tanto, el penfi-
goide ampolloso localizado deberia entrar en el diagnostico
diferencial de pacientes con dermatosis erosivas localizadas no
respondedoras a tratamiento convencional. Asimismo, el conoci-
miento de la existencia de triggers como la radioterapia, los trau-
matismos o las intervenciones quirdrgicas puede ayudarnos a
sospechar esta entidad. Su evolucion ademas suele ser mejor que la
del penfigoide ampolloso clasico.

8. UTILIDAD DE LA ECOGRAFIA DE ALTA FRECUENCIA
PARA EVALUAR LA ACTIVIDAD DE LAS PANICULITIS
ASOCIADAS A LUPUS Y DERMATOMIOSITIS

P. Giavedoni, X. Bosch-Amate, |. Fuertes de Vega, S. Podlipnik,
P. Iranzo y J.M. Mascaro

Hospital Clinic de Barcelona. Barcelona. Espafa.

Introduccién. Determinar la actividad de la enfermedad a partir de
los signos clinicos en pacientes con paniculitis asociadas a lupus y
dermatomiositis suele ser un reto. Es esencial realizar un diagnos-
tico adecuando para decidir el tratamiento, que en la mayoria de
los casos se realiza con farmacos inmunosupresores. La ecografia
de alta frecuencia (EAF) puede ser util para apoyar estas decisiones
al determinar la actividad de estas paniculitis asociadas a enferme-
dades autoinmunes.

Casos clinicos. El objetivo de este estudio fue investigar la preci-
sion de la EAF para identificar signos de actividad o inactividad en
las paniculitis asociadas a lupus y a dermatomiositis, y, ademas,
evaluar su utilidad en la toma de decisiones terapéuticas. Se llevo
a cabo un estudio de cohorte prospectivo de pacientes con panicu-
litis lUpica o asociada a dermatomiositis, confirmadas por histologia
a los que se les realizd una EAF. El estudio fue realizado en un pe-
riodo de 4 afos (2016-2020). La EAF se llevd a cabo en el momento
de la inclusion y en cada visita de seguimiento de 3 o 6 meses, de-
pendiendo de la actividad de la enfermedad.

Discusion. Se incluyeron 23 pacientes con paniculitis, 18 asociada
a lupus y 5 dermatomiositis. Se realizaron un total de 134 EAF. En el
59,7% (n = 80) de las evaluaciones, la presentacion clinica no fue
suficiente para diagnosticar si la paniculitis estaba activa o no. En
estos casos, la EAF mostro actividad en el 38,7% (n = 31) e inactivi-
dad en el 61,3% (n = 49). En el 71,25% (n = 57) de las visitas, la EAF
fue determinante para las decisiones terapéuticas. El seguimiento
posterior mostré que las modificaciones del tratamiento después de
la valoracion clinico-ecografica fue favorable en la mayoria de los
pacientes. La EAF parece ser un complemento Gtil del examen cli-
nico en las paniculitis autoinmunes para evaluar la actividad y de-
cidir el tratamiento.

9. DIFERENTES FORMAS DE PRESENTACION
DEL PENFIGOIDE INDUCIDO POR GLIPTINAS:
CARACTERISTICAS CLINICAS, HALLAZGOS
HISTOPATOLOGICOS Y MOLECULARES

J. AntofRanzas, A. Estenaga, A. Morelld, |. Oteiza y A. Espaia

Departamento de Dermatologia Clinica. Universidad de Navarra.
Pamplona. Espafia.

Introduccion. En los ultimos afos se ha producido un aumento en
la prevalencia de diabetes mellitus tipo 2 entre los pacientes con
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penfigoide ampolloso, lo que se explica mayoritariamente por la
toma de farmacos inhibidores de la DPP4, también conocidos como
gliptinas. Las formas de penfigoide inducidas por gliptinas presen-
tan una serie de diferencias respecto al fenotipo clasico idiopatico,
representando mas bien un espectro de enfermedad. A continua-
cion, describimos tres pacientes con distintas manifestaciones cli-
nicas del grupo del penfigoide inducidas por gliptinas.

Casos clinicos. Caso 1. Espongiosis eosinofilica: lesiones urticari-
formes sin ampollas, ELISA negativo, Salt-Split positivo con patron
de membrana basal y depdsitos lineales de 1gG y C3 en la union
dermoepidérmica. Caso 2. Penfigoide ampolloso: ampollas tensas,
deteccion de anticuerpos anti-BP180 y anti-BP230 por ELISA, Salt-
Split positivo con patréon de membrana basal e inmunofluorescencia
directa positiva con depdsitos lineales de IgG y C3 en la union der-
moepidérmica. Caso 3. Penfigoide no ampolloso: placas eritemato-
edematosas confluyentes, deteccion de anticuerpos anti-BP230 por
ELISA, Salt-Split positivo con patron de membrana basal e inmu-
nofluorescencia directa negativa.

Discusion. El mecanismo por el que esta asociacion se produce es
desconocido, aunque se cree que, dado que la DPP4 es expresada
en numerosas células de la piel, su inhibicion provocaria una alte-
racion en la membrana basal con la exposicion de neoantigenos y la
aparicion de autoanticuerpos. Inmunoldgicamente, en las formas
inducidas por gliptinas, destaca una menor reactividad frente a los
antigenos BP180 y BP230, por lo que existe un alto indice de dobles
negativos séricos. Por otro lado, se ha demostrado la presencia de
valores inferiores de eosinofilia tanto periférica como tisular, lo que
se ha relacionado con una mayor frecuencia de formas no inflama-
torias. Sin embargo, este no es el Unico fenotipo y, como se ha co-
mentado anteriormente, existe un amplio espectro de enfermedad
con diversos patrones clinicos.

10. TRATAMIENTO DE LA DERMATOMIOSITIS REFRACTARIA
CON FARMACOS ANTI-JAK: EXPERIENCIA DE UN CENTRO
DE TERCER NIVEL

X. Bosch-Amate?, P. Giavedoni?, J. Milisenda®, S. Prieto®
y J.M. Mascaré Jr?

Servicios de “Dermatologia y "Enfermedades Autoinmunes.
Hospital Clinic de Barcelona. Barcelona. Espaia.

Introduccion. La dermatomiositis es una enfermedad autoinmune
clasificada en las miositis inflamatorias idiopaticas. Clasicamente,
se presenta como una polimiositis simétrica proximal asociada a
una erupcion cutanea caracteristica. El tratamiento habitual se
basa en los corticoides sistémicos junto con farmacos inmunosupre-
sores, antipaludicos, e inmunoglobulinas intravenosas. Reciente-
mente, las terapias anti-JAK han mostrado buenos resultados en
algunos casos refractarios a los tratamientos habituales.

Casos clinicos. Presentamos 8 pacientes (3 hombres y 5 mujeres),
con edades entre los 19 y 68 anos (media: 53 afos) diagnosticados
de dermatomiositis (6 clasicas, una paraneoplasica y una juvenil).
El perfil de anticuerpos mostré 2 pacientes con anti-MDA5, 2 anti-
NXP2 y 4 anti-TIF1y. Todos habian recibido corticoides sistémicos
junto con al menos un inmunosupresor clasico y/o inmunoglobulinas
intravenosas, pero persistia la clinica cutanea y/o muscular, por lo
que se planteo tratamiento con un inhibidor de JAK fuera de indi-
cacion, previa aprobacion por la Comision de Farmacia de nuestro
centro.

Discusion. Seis pacientes recibieron tofacitinib oral (dosis mas usa-
da: 5 mg/12 h). Una paciente recibi6 ruxolitinib, pero tuvo que
sustituirse por tofacitinib al presentar una dislipidemia de dificil
control. La paciente con dermatomiositis juvenil recibio baricitinib
4 mg/dia. Todos los pacientes, salvo la dermatomiositis paraneopla-
sica, recibieron el tratamiento un minimo de 6 meses. Hubo una
mejoria clinica tanto del CDASI (24 puntos de mejora media) como
de la clinica muscular (5 resoluciones completas, 2 parciales y una
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sin respuesta) entre el primer y el sexto mes. Salvo un paciente que
presento un herpes zoster y la paciente que present6 una dislipide-
mia, no se han observado efectos adversos remarcables. En conclu-
sion, los inhibidores de JAK son inmunomoduladores potentes que
regulan los niveles de citoquinas y la actividad de las células den-
driticas y linfocitos T. Varias series pequefas han mostrado su efec-
tividad en pacientes con dermatomiositis resistentes a los
tratamientos clasicos, pudiendo ser incluso efectivos en la preven-
cion de la enfermedad pulmonar intersticial.

11. SIFILIS Y AUTOINMUNIDAD: UNA ANTIGUA RELACION
QUE NO SE DEBE OLVIDAR

A.M. Rosell Diaz?, I. Salguero Fernandez?,

F.J. Rodriguez Cuadrado?, F. Alfageme Roldan?,

L. Quintana Castafedo?, D. Suarez Massa®, L. Najera Botello®,
G. Roustan Gullon® y R. Cabeza-Martinez?

Servicios de “Dermatologia y "YAnatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Puerta de Hierro. Majadahonda (Madrid). Espaha.

Introduccion. Las infecciones crénicas y la autoinmunidad mantie-
nen una estrecha relacion. Son muchos los microorganismos que
generan procesos autoinmunes en el huésped que infectan, convir-
tiéndose en una de las principales causas de desarrollo de este tipo
de enfermedades en individuos genéticamente predispuestos.
Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 26 afnos, na-
tural de Nigeria, sin antecedentes personales de interés, que
consulta de forma reiterada por lesiones pruriginosas distribui-
das por toda la superficie corporal. Se acompanan de la presen-
cia de artralgias en ausencia de otro tipo de clinica a nivel
sistémico. Interrogada, niega la presencia de infecciones previas
o consumo de farmacos. A la exploracion se objetivan maculas y
placas con forma anular en las localizaciones descritas junto con
importante queratodermia palmoplantar. Ante la sospecha de
colagenopatia o eritema figurado se realiza analitica de sangre y
biopsia cutanea. En la analitica se objetivan unicamente
aumento de reactantes de fase aguda. Las biopsias de piel mues-
tran datos de dermatitis de interfase sin otras caracteristicas
especificas. Ante la ausencia de clara respuesta a corticoide y la
llamativa queratodermia palmoplantar se realiza serologia luéti-
ca con positividad de TPHA y RPR a titulo 1/8. Se instaura trata-
miento con penicilina benzatina, obteniéndose una mejora clara
de la clinica.

Discusion. La sifilis ha sido reconocida histéricamente como la gran
imitadora por su potencial de manifestarse simulando cuadros cli-
nicos de diversa indole. De forma relativamente frecuente consigue
aparecer imitando enfermedades autoinmunes, como la nefropatia
lUpica, provocando la realizacion de multiples pruebas diagndsticas
y tratamiento innecesarios que provocan iatrogenia en los pacien-
tes. Por otra parte, puede no solo simular, sino generar procesos
autoinmunitarios gracias a diversos mecanismos como el mimetismo
molecular o la destruccion tisular que provoca. En conclusion, ante
cualquier cuadro inflamatorio/autoinmune no entendido no pode-
mos olvidar la posible implicacion de la lues.

12. PUSTULOSIS AMICROBIANA DE LOS PLIEGUES
I. LLadé?, J. Fraga® y C. Garcia®

Servicios de “Dermatologia y "Anatomia Patoldgica. Hospital de La
Princesa. Madrid. Espafa.

Introduccioén. La pustulosis amicrobiana de los pliegues es una rara
variante de dermatosis neutrofilica, aparece en el seno de enfer-
medades autoinmunes fundamentalmente lupus eritematoso sisté-
mico (LES), y sigue un curso independiente de la actividad de la
enfermedad asociada.
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Caso clinico. Mujer 39 anos. Antecedentes: epilepsia en trata-
miento con levetiracetam. Diagnosticada en 1999 de LES en base
a lesiones cutaneas en alas de mariposa, afectacion articular y
renal. ANA 1/1280, anti-ADN 765 (< 175), anti-Ro+, anticardiolipi-
na IgG+ (65). En tratamiento con micofenolato 1,5 g, dolquine 200
mg, AAS 100 mg, enalapril 10 mg, prednisona 5 mg/dia. En diciem-
bre 2021 acude por cuadro de semanas de evolucién con eritema
descamacion y exudado en genitales externos, zona perianal e
ingles, pruriginoso, sin mejoria tras tratamiento antibiético y an-
tiflngico oral y tépico y cosméticos varios. No asociaba sintomas
sistémicos. Se realizan pruebas alérgicas de contacto, siendo ne-
gativas, y en cultivos se detecta estafilococo dorado. Tras antibio-
tico oral, aumento de corticoides orales y corticoide topico
mejora mucho, pero el cuadro rebrota al disminuir el corticoide,
y ademas aparecen lesiones exudativocostrosas en cuero cabellu-
do, comisuras bucales, orificios nasales, conducto auditivo exter-
no, y placas eritematodescamativas en axilas, ombligo y tronco.
Habia alguna pustula aislada en placas del tronco. El estudio his-
tolégico mostraba hiperqueratosis y paraqueratosis con neutrofi-
los, focos de espongiosis y en dermis infiltrado infamatorio de tipo
cronico. En el estudio analitico no se detecto reactivacion de su
LES y destacaba cinc levemente disminuido (66,90 pg/dL [70-
150]), sin otros datos de sindrome carencial. Con zinc oral no se
consigue controlar el cuadro, que solo remitia con ciclos de corti-
coides orales. Se diagnostica de pustulosis amicrobiana de los
pliegues, pautando sulfona 100 mg/dia con gran mejoria, consi-
guiendo disminuir los corticoides orales a 5 md /d sin nuevos re-
brotes.

13. LUPUS ERITEMATOSO DISCOIDE TRATADO
CON TERAPIA FOTODINAMICA

A.M. Palma Ruiz, |. Martinez Pallas, A. Ballano Ruiz,
T. Gracia Cazana, A. Navarro Bielsa, M. Almenara Blasco,
M.C. Matei, L. Bernal Masferrer e Y. Gilaberte Calzada

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza. Espana.

Introduccion. El lupus eritematoso discoide (LED) es una forma croé-
nica de lupus eritematoso cutaneo caracterizado por papulas y pla-
cas eritematodescamativas que pueden ser inducidas por la
fotoexposicion. En las formas mas evolucionadas dan lugar a cam-
bios pigmentarios y areas cicatriciales. Dentro de las opciones tera-
péuticas figuran los corticoides topicos e intralesionales,
antipalldicos, inmunosupresores clasicos, o inmunoglobulinas. Re-
cientemente se ha descrito la eficacia de la terapia fotodinamica
(TFD) para casos recalcitrantes de LED, pudiendo ampliar el abani-
co terapéutico de esta patologia.

Caso clinico. Mujer de 57 afos con antecedentes médicos de hi-
potiroidismo y sindrome antifosfolipido. La paciente, en 2006 co-
menzd con lesiones atréficas en escote, espalda, cara y cuero
cabelludo, clinica e histolégicamente compatibles con LED. La
enfermedad respondio bien a la aplicacion de corticoide topico de
alta potencia, combinado con hidroxicloroquina 200 mg/dia y me-
pacrina 100 mg/dia, a excepcion de sus lesiones faciales que no
terminaban de resolverse. A la exploracion fisica se podia objeti-
var una placa eritematoviolacea infiltrada en barbilla con cicatri-
ces en ice-pick de bordes bien definidos. Dada la escasa respuesta
a corticoides e inmunosupresores topicos y sistémicos, se decidio
iniciar tratamiento con TFD con metil-aminolevulinato al 16% con
1 h de incubacion y posterior iluminacion con luz roja tipo LED con
una longitud de onda de 630 nm y una fluencia de 37 J/cm?. Las
sesiones se realizaron cada 15 dias, aumentando progresivamente
el tiempo de incubacion hasta alcanzar las 3 h en la cuarta sesion.
El dolor fue de 9 en la primera sesion segln la escala visual analo-
gica para el dolor, descendiendo a 2 en las ultimas sesiones. En la
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actualidad, se le han realizado 7 sesiones de MAL-TFD, con res-
puesta optima.

Discusion. El efecto beneficioso de la TFD en dermatosis caracte-
rizadas por infiltrados de linfocitos T (psoriasis, liquen escle-
roatrofico, linfoma cutaneo de células T) ha sido descrito en los
Gltimos afos. Estudios in vivo han demostrado su efecto inmuno-
supresor local mediante la reduccion de células de Langerhans
epidérmicas, lo que podria ser Util en el tratamiento de enferme-
dades inmunomediadas como el LED. A pesar de que el LED puede
ser inducido por la exposicion a luz solar o radiacion ultravioleta,
se ha demostrado que otras longitudes de onda son seguras. En la
literatura existen 5 casos de LED tratado con TFD, con respuesta
favorable en 3 de ellos. Debido a la corta experiencia, no se pue-
den extraer conclusiones generalizadas pero si considerar la TFD
para casos dificiles y refractarios a otras modalidades de trata-
miento.

14. MAS ALLA DEL SINDROME DE STEVENS-JOHNSON/
NECROLISIS EPIDERMICA TOXICA FARMACOLOGICO

P.M. Castro Garcia?, G. Aparicio Espanol?, V. Cabezas Calderén?,
I. Lopez Lerma?, B. Ferrer Fabrega® y V. Garcia-Patos Briones?

Servicios de “Dermatologia y *YAnatomia Patoldgica. Hospital
Universitario Vall d’Hebron. Barcelona. Espaha.

Introduccion. El espectro clinico conformado por el sindrome de
Stevens-Johnson (SSJ) y la necrolisis epidérmica toxica (NET) se
caracteriza por una pérdida y despegamiento cutaneo masivo
con importante compromiso del estado general del paciente,
atribuido en un 90% de los casos a un agente farmacoldgico. Sin
embargo, existen otras dermatosis que pueden presentarse cli-
nicamente de forma similar al SSJ/NET. Con el fin de unificar en
un Unico concepto estas entidades, Ting y sus colabores introdu-
jeron en 2004 el concepto de ASAP (Acute Syndrome of Apoptotic
Pan-epidermolysis), que alna tanto al SSJ/NET como al lupus
eritematoso, la enfermedad de injerto contra huésped y la seu-
doporfiria.

Caso clinico. Presentamos dos casos clinicos. El primero, corres-
ponde a una mujer de 64 afos con un carcinoma de mama triple
negativo, que recibi6 tratamiento neoadyuvante dentro de un en-
sayo clinico con quimioterapia convencional mas pembrolizumab.
La paciente desarrollo lesiones cutaneas de lupus eritematoso tipo
NET, con positividad de anticuerpos ANA, anti-Ro60 y anti-Ro52. El
segundo caso es una nifa de 7 afios con leucemia aguda linfoblasti-
ca tratada con alotrasplante de progenitores hematopoyéticos.
Como complicacion, desarrollé una enfermedad de injerto contra
huésped con importante compromiso cutaneomucoso.

Discusion. A partir de los dos casos clinicos presentados, revisamos
la literatura actual enfatizando en el diagndstico diferencial del
complejo SSJ/NET, especialmente con el lupus cutaneo inducido
por oncoinmunoterapia y con el EICH cutaneo hiperagudo, teniendo
en cuenta el reto terapéutico que ambas situaciones suponen.

15. LESIONES QUERATOSICAS EN MANOS
EN UNA PACIENTE CON DEBILIDAD MUSCULAR

N. Silvestre Torner?, A.B. Rodriguez Cambroén®, J. Roman Sainz?,

F. Gruber Velasco?, B. Romero Jiménez?, E. Fernandez Cogolludo?,
S. Tabbara Carrascosa?, M. Dorado Fernandez?, M. Martinez Pérez?,
E. Vargas Laguna? y A. Imbernén Moya?

Servicios de “Dermatologia y °Reumatologia. Hospital
Universitario Severo Ochoa. Leganés (Madrid). Espana.

Introduccién. Las manos de mecanico son una manifestacion
cutanea poco frecuente de las miopatias inflamatorias idiopa-
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ticas (MIl), con destacada implicacidon prondstica en estos pa-
cientes.

Caso clinico. Una mujer de 45 aios acudioé para valoracion de
poliartralgias, debilidad muscular proximal de miembros supe-
riores y lesiones cutaneas pruriginosas de 6 meses de evolucion,
sin otra clinica sistémica acompanante. A la exploracion presen-
taba eritema heliotropo, multiples telangiectasias puntiformes
en ambas mejillas, papulas de Gottron y poiquilodermia en la
zona del escote. Destacaba la presencia de lesiones descamati-
vas asintomaticas, en las caras laterales de los dedos de las
manos, asociadas a hiperqueratosis de ambas palmas. El estudio
analitico, incluyendo enzimas musculares, no mostro alteracio-
nes relevantes. El estudio de autoinmunidad fue positivo para
anticuerpos antinucleares a titulo de 1:320 y para los autoanti-
cuerpos PM/Scl100 y Ro-52. Se observo un patron esclero-
dermiforme en la capilaroscopia. Con el diagndstico de
dermatomiositis PM/Scl positiva, se descart6 clinica y radiologi-
camente patologia pulmonar. El screening de neoplasia fue ne-
gativo. Se inicio tratamiento con prednisona oral, metotrexato
subcutaneo e hidroxicloroquina oral con resolucion parcial del
cuadro clinico.

Discusion. Las manos de mecanico fueron descritas por Stahl
como lesiones asintomaticas descamativas, hiperqueratosicas y
fisuradas en las manos de los pacientes con MIl. De forma caracte-
ristica, tienen una distribucion bilateral y simétrica con predomi-
nio en la cara cubital del primer dedo y la cara radial del resto de
dedos, pudiendo presentar pulpitis e hiperqueratosis palmar aso-
ciada. Las manos de mecanico se han descrito en un 30-40% de los
pacientes con sindrome antisintetasa, en un 42,5% de los pacien-
tes con dermatomiositis MDA5S positiva y en un 80% de los casos de
dermatomiositis PM/Scl positiva. La relevancia de su reconoci-
miento clinico reside en la asociacion con determinados autoanti-
cuerpos especificos y asociados a miositis y, consecuentemente,
con importantes caracteristicas clinicas y pronosticas de los pa-
cientes.
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16. CUADRO ESCLERODERMIFORME CON INICIO
INTENSAMENTE INFLAMATORIO EN PACIENTE PEDIATRICO

E. Gil de la Cruz, D. Falkenhain Lopez, M. Agud de Dios,
A. Calleja Algarra, C. Zarco Olivo, S.l. Palencia Pérez

y C. Postigo Llorente

Hospital Universitario Doce de Octubre. Madrid. Espana.

Introduccion. La morfea generalizada se define como aquella en la
que existen 4 o mas placas de al menos 3 cm, que confluyen y afec-
tan a 2 o mas regiones anatomicas.

Caso clinico. Una paciente de 3 afos de edad acudio a nuestro hos-
pital derivada desde otro centro por cuadro cutaneo generalizado
con esclerosis e intenso edema, asociado a proceso linfoproliferativo
con TCR gamma monoclonal. Presentaba varias maculas hipopigmen-
tadas de aspecto atroéfico con distribucion lineal no blaschkoide en
tronco y extremidades. Ademas, se objetivaba esclerosis cutanea a
nivel dérmico de predominio en ambos muslos, cuello y mejillas.
Aunque inicialmente era dificil distinguirla del edema dérmico gene-
ralizado, durante la evolucion fue diferenciandose claramente de
este. Se realizo biopsia cutanea, llegando hasta la fascia muscular,
que reveld una dermatitis linfohistiocitaria con extension a los ane-
jos intersticial. Pese a que con inmunohistoquimica no se observaron
células CD123 positivas, desde el servicio de Anatomia Patoldgica
aconsejaron descartar clinicamente lupus eritematoso. Sin embargo,
actualmente el cuadro clinico sugiere como primera posibilidad una
morfea generalizada. De momento ninguna de las pruebas comple-
mentarias orienta a un proceso maligno subyacente.

Discusion. La morfea generalizada supone aproximadamente el 7%
de los casos de morfea infantil. Esta afecta con mayor frecuencia al
sexo femenino, con una edad media de comienzo entre los 5y los 7
anos. Sin embargo, la edad media de diagnostico se sitla entre los
7y los 13 afios. Su gran variabilidad en la presentacion clinica hace
que con frecuencia sea confundida con otros sindromes. Por ello es
importante un buen conocimiento de la misma para reconocerla e
instaurar el tratamiento lo mas tempranamente posible.



