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1. ACANTOSIS NIGRICANS NEVOIDE O “RAVEN” (ROUNDED
AND VELVETY EPIDERMAL NEVUS): DOS NUEVOS CASOS
EN LA EDAD PEDIATRICA

M. Casals?, N. Fernandez?, A. Saez°, J. Romani?, M. Sabat?,
L. Leal?, J. Herrerias®, M. Ribera? y J. Luelmo?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patolégica.
Hospital Universitari de Sabadell. Universitat Autonoma de
Barcelona. Sabadell. Barcelona. Espafa.

Introduccién: Hemos observado dos casos de una dermatosis este-
reotipada que mezcla aspectos clinicos tanto de la acantosis nigri-
cans como del nevus epidérmico. Sus peculiares caracteristicas se
comparan con otras observaciones similares comunicadas en la lite-
ratura.

Casos clinicos: Dos varones de 7 anos, sin antecedentes familiares
ni personales de interés, y sin historial de sobrepeso ni de endocri-
nopatia, consultaron por dos placas hipercromicas, no pruriginosas,
localizadas en el hemitorax y el costado izquierdo y la region dorso-
lumbar media de la espalda respectivamente. Estas lesiones, apa-
recidas 5 meses antes en el primer caso y 4 ahos antes en el
segundo, se han mantenido estables tras su consolidacion. Su su-
perficie aparecia discretamente papulosa, con un aspecto que re-
cordaba al terciopelo tanto a la vista como al tacto; los contornos
eran netos, policiclicos y la disposicion claramente lineal. La histo-
logia mostraba en ambos casos una epidermis discretamente acan-
tosica y sobre todo papilomatosa, con la superficie festoneada e
hiperortoqueratosica, con elongacion de las crestas epidérmicas
junto a un discreto adelgazamiento del techo de las papilas dérmi-
cas asi como una hiperpigmentacion de la capa basal de la epider-
mis.

Discusion: Las remarcables caracteristicas de las lesiones observa-
das en nuestros pacientes las distinguen de otras variedades de
nevus epidérmico (aparicion tardia, forma redondeada y superficie
aterciopelada) como de las formas habituales de acantosis nigricans
(distribucion lineal y ausencia de contexto endocrino o neoplasico).

En la literatura hemos encontrado referencias de unos 15 casos, la

mayoria de ellos en edad pediatrica. Los términos recomendados

para referirse a esta entidad son acantosis nigricans nevoide o bien

el acronimo “Raven” (rounded and velvety epidermal nevus).
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2. ALOPECIA FAMILIAR PROGRESIVA

L. Curto-Barredo?, S. Segura?, G. Martin-Ezquerra?, B. Lloveras®,
M. Sendra¢, F. Gallardo? y R.M. Pujol®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Patologia. Hospital del
Mar-Parc de Salut Mar. Barcelona. Servicio de Dermatologia y
Patologia. CAP Drassanes. Barcelona. Espana.

Introduccioén: Los efluvios son un motivo de consulta muy frecuen-
te en la practica clinica habitual. La realizacion de un tricograma o
tricoscopia permite diferenciar de forma rapida y sencilla un eflu-
vio telogeno de un efluvio anageno.

Caso clinico: Se trata de una nifa de 12 afnos natural de Pakistan
que consultoé por presentar un cuadro gastrointestinal agudo segui-
do de parestesias y dolor intenso en extremidades inferiores. Tres
semanas mas tarde desarrollo una alopecia difusa de cuero cabellu-
do y una hiperqueratosis plantar discreta. En la exploracion fisica
se observaron cabellos cortados a distintos niveles y pilotraccion
positiva. Las exploraciones complementarias practicadas (hemogra-
ma, bioquimica, estudio hormonal) no detectaron alteraciones. Al
realizar el tricograma se observo el predominio de cabellos en ana-
geno. Quince dias antes su madre, una mujer de 39 afos, también
habia consultado por dolores atipicos en las extremidades inferio-
res y caida subita del cabello. Ante la sospecha de intoxicacion por
talio, se solicitaron niveles de talio en sangre y orina que resultaron
extremadamente elevados. El estudio del cabello con luz polariza-
da mostré cabellos distroficos en anageno con pigmentacion negra
en la raiz y bandas transversales oscuras.
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Discusion: El talio es un metal pesado cuyas sales son incoloras,
inodoras e insipidas por lo que se ha utilizado histéricamente como
un veneno letal. Puede encontrarse como contaminante en algunas
hierbas chinas y en rodenticidas usados en paises subdesarrollados.
Se absorbe a través de la piel, tracto gastrointestinal y tracto respi-
ratorio. Las intoxicaciones por talio suelen ser cronicas por exposi-
ciones repetidas. El cuadro clinico tipico consiste en manifestaciones
gastrointestinales y neuroldgicas (parestesias y dolores muy inten-
sos en extremidades) seguidas, a las tres semanas, por una alopecia
difusa, hiperqueratosis palmoplantar y, ocasionalmente, una erup-
cion acneiforme perioral. Posteriormente, a los 2 6 3 meses apare-
cen las lineas de Mees en las ufas. El tratamiento consiste en
soporte vital y administracion del antidoto, el azul de Prusia. Hasta
un 50% de los pacientes desarrollan secuelas (sobre todo neurologi-
cas y oculares) y la mortalidad es elevada.
Conclusiones: Un efluvio anageno obliga a descartar causas farma-
colodgicas (quimioterapia), endocrinologicas, estados carenciales y
substancias toxicas. En el diagnodstico de la intoxicacion por talio,
el papel del dermatdlogo puede ser vital, ya que la sintomatologia
clinica junto con la simple exploracion de los foliculos pilosos pue-
de ayudar a establecer una sospecha diagnostica. En nuestro caso
se demostro intoxicacion crénica con intencion homicida.
Bibliografia
Lu Cl, Huang CC, Chang YC, et al. Short-term thallium intoxication:
dermatological findings correlated with thallium concentration.
Arch Dermatol. 2007; 143:93-8.
Tromme |, Neste DV, Dobbelaere F, et al. Skin signs in the diagnosis
of thallium poisoning. British Journal of Dermatology.
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3. ANGIOMAS EN PENACHO EN LA INFANCIA. UNA SERIE
DE DIEZ CASOS

A.M. Victoria Martinez, L. Cubells Sanchez, J. Gracias Ladaria,
M.T. Rico Fernandez, I. Febrer Boch y V. Alegre de Miquel

Servicio de Dermatologia. Consorcio Hospital General
Universitario de Valencia. Espafa.

Introduccién: El angioma en penacho o tufted angioma (TA) es una
tumoracion vascular benigna poco frecuente. Su aparicion es mas
frecuente en la infancia, y pueden ser congénitos. Su nombre deri-
va de su apariencia histopatologica caracterizada por pequefos
“penachos” de capilares y ldbulos angiomatosos en dermis.
Material y métodos: Revisamos los casos de TA en menores de
15 afos diagnosticados mediante biopsia en los Gltimos 20 afos. Los
datos recogidos fueron: sexo, edad de inicio, localizacion, diagnos-
tico clinico, estudios de imagen, revision de la histopatologia, tra-
tamiento y evolucion.

Resultados: En total recogimos 10 casos, observando una mayor
prevalencia de mujeres (70%). La presentacion clinica fue variable,
predominando placas o nodulos eritematoviolaceos, infiltrados, fir-
mes, de bordes imprecisos. Segun la edad de inicio podemos clasi-
ficar los TA en congénitos, tempranos (comienzo de la clinica en
pacientes menores de 1 afo de vida) y adquiridos (mayores de
1 afo). Encontramos 8 pacientes con TA congénitos, 1 paciente con
TA temprano y 1 paciente con TA adquirido. Las localizaciones mas
frecuentes fueron miembros superiores, seguido de tronco y mus-
los. El diagnostico clinico fue de angioma en penacho Unicamente
en 3 de los casos, siendo el resto diagnosticados mediante biopsia.
En el estudio histologico con H-E se observo multiples lébulos de
capilares de pequeno tamano, distribuidos en la dermis reticular
con un patron tipico en “bala de candn”. En el estudio inmunohis-
toquimico la tincion para GLUT-1 fue negativa y la tincion para po-
doplanina fue positiva en los linfaticos del estroma y parcialmente
en los capilares de los l6bulos, lo que demuestra su diferenciacion
parcial linfatica. Ninguno de nuestros pacientes present6 el feno-
meno de Kasabach Merritt, trombocitopenia, anemia hemolitica y

coagulopatia de consumo que se ha descrito en el 10% de los pa-
cientes con TA. Durante el seguimiento 5 pacientes mostraron invo-
lucion espontanea sin tratamiento, 4 de ellos congénitos; en
1 paciente la lesion fue extirpada sin recidiva; en 2 pacientes se dio
tratamiento con propranolol oral sin encontrar resultados significa-
tivos en la respuesta; 1 paciente con TA asociado a malformacion
arteriovenosa preciso tratamiento con corticoides orales debido a
dolor e infamacion local y en 2 pacientes hubo pérdida del segui-
miento.
Conclusiones: Presentamos una serie de 10 casos de angioma en
penacho en la infancia, 8 de ellos congénitos. A diferencia de las
otras series descritas en la literatura observamos mayor prevalen-
cia en mujeres y predominio en miembros superiores. Observamos
involucion espontanea frecuente en TA congénitos o tempranos, por
lo que, en el caso de no existir otras complicaciones, la vigilancia
seria una buena opcion de manejo.
Bibliografia
Browning J, et al. Congenital, Self-regressing Tufted Angioma. Arch
Dermatol. 2006;142:749-51.
Osio A, et al. Clinical Spectrum of tufted Angiomas in Childhood.
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Wong SN, et al. Tufted Angioma. A Report of Five Cases. Pediatric
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4. APLASIA CUTIS, DEFECTO CRANEAL, CARDIOPATIA
CONGENITA'YY ANOMALIAS EN PABELLONES AURICULARES:
¢SINDROME DE FINLAY-MARKS?

A. Bauza Alonso?, E. Jubert Steve?, N. Knopfel Capelinha?,
C. Saus Sarries®, N. Izquierdo Herce?, J. Escalas Taberner,
J. del Pozo Hernando® y A. Martin-Santiago®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari Son Espases. Palma de Mallorca. Espana.

Introduccién: El sindrome de Finlay-Marks (scalp-ear-nipple syn-
drome) se caracteriza por la asociacion de aplasia cutis congénita,
ausencia o hipoplasia de pezones y anomalias en las orejas. Desde
su descripcion inicial en 1978, han sido reportados unos 15 casos
con otros rasgos adicionales: lipomatosis subcutanea, telecanto,
anomalias en uias y dientes, pelo escaso, anomalias cardiacas, al-
teraciones oculares, renales y sindactilia. Se postula una transmi-
sion AD en la mayoria de casos y en otros AR o esporadicos.
Recientemente se ha descrito la presencia de mutaciones en KCTD1
en 10 familias afectas.

Caso clinico: Nifa 2 afios sin AF de interés que debuta al nacimien-
to con una tetralogia de Fallot intervenida quirdrgicamente en Hos-
pital Vall d’Hebron y es remitida a dermatolologia para valoracion
de aplasia cutis extensa en vértex con defecto de calota y anoma-
lias en primeras uias de ambos pies. A la exploracion fisica la pa-
ciente presenta los siguientes hallazgos: pelo fino, escaso y rizado,
tumoracion blanda en zona interciliar (intervenida con diagnostico
de lipoma), telecanto y fisuras palpebrales estrechas, punta nasal
plegada al philtrum con columela ausente, puente nasal bajo, ore-
jas pequenas, bajas y rotadas superiormente, primera y quinta uias
de pies distroficas, dientes y colmillos coniformes con separacion
entre incisivos superiores, frenillo alveolar superior-medio muy
marcado, genitales globalmente hipoplasicos, sindactilia dedos
pies, ricosquisis (entropion y queratitis) y nistagmus. Las areolas y
los pezones son normales. El desarrollo psicomotor e intelectual es
normal. A los 3 anos de edad debuta con un vitiligo en dorso de
manos. Entre las exploraciones complementarias se realiza una
RNM cerebral que muestra lesiones corticosubcorticales hemorragi-
cas cronicas con signos de atrofia focal en ldbulos parietales como
zonas de encefalomalacia con algunas areas quisticas. Se realiza
cariotipo 46 XX normal y MLPA sondas subteloméricas normal. El
TAC facial muestra estenosis de coanas y la ecografia abdominal y
renal es normal. Estudio de MO de pelo que muestra un cabello
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atigrado. La paciente ha sido intervenida del lipoma glabelar y se
ha realizado exéresis de la zona ulcerada de aplasia cutis cubrién-
dose el defecto con Integra y cobertura de la dermis con autoinjer-
to cutaneo fino obtenido de muslo con buena evolucion.
Conclusiones: Nuestra paciente esta afecta de un sindrome poli-
malformativo que presenta la mayoria de los rasgos caracteristicos
del sindrome de Finlay-Marks excepto la ausencia de pezones, la
presencia de tetralogia de Fallot y el pelo atigrado, hallazgos no
previamente descritos. Se discute el diagnostico diferencial con
otros sindromes que cursan con aplasia cutis como el sindrome de
Adams-Olivier o la Lipomatosis encefalocraneocutanea.
Bibliografia
Marneros AG, Beck AE, Turner EH, et al. Mutations in KCTD1 cause
scalp-ear-nipple syndrome. Am J Hum Genet. 2013;92:621-6.
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5. CALCINOSIS CUTIS IATRO(jENICA TRATADA
CON TIOSULFATO SODICO TOPICO

R. Lopez Lopez?, J. Bernabeu Wittel®, E. Garcia Garcia®,
C. Alvarez del Vayo© y J. Conejo-Mir Sanchez?

aServicio de Dermatologia y Venereologia Médico-Quirurgica.
bServicio de Pediatria. <Servicio de Farmacia Hospitalaria.
Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla. Espafa.

Introduccion: Presentamos el caso de un nifio de 6 anos que tras
una crisis hipocalcémica tratada con gluconato calcico intravenoso
desarrolld una calcinosis cutis.

Caso clinico: Vardn de 6 afios que pertenece a una familia por-
tadora de la mutacion del protooncogén RET, que predispone al
sindrome de neoplasia endocrina multiple (MEN 2A). El padre fue
intervenido de un carcinoma medular de tiroides y nuestro pa-
ciente fue tiroidectomizado en 2010 de forma profilactica. En
diciembre de 2012 tuvo una crisis hipocalcémica aguda que pre-
ciso tratamiento con gluconato calcico intravenoso. Debido a la
aparicion de signos compatibles con flebitis se inici6 la perfusion
del farmaco en el brazo contralateral, apareciendo la misma sin-
tomatologia. Fue dado de alta con tratamiento analgésico, con
el que present6 mejoria inicial. En una revision posterior se de-
tectd un importante endurecimiento de la piel a nivel antecubi-
tal y en los brazos, por lo que nos consultaban, asi como
febricula y un sindrome constitucional, sospechando inicialmen-
te un cuadro séptico. En la exploracion fisica destacaban la limi-
tacion de la movilidad de ambos miembros superiores, unas
placas eritematoviolaceas en huecos antecubitales y en la cara
anterior de ambos brazos, algunas con un area amarillenta cen-
tral y extrusion de un material amarillento, pétreas a la palpa-
cién; asi como afectacion del tejido celular subcutaneo, con
formaciones pétreas de trayecto lineal. Con el diagnéstico clini-
co de calcinosis cutis iatrogénica se inicié tratamiento con tio-
sulfato topico una vez al dia. Tras pocos dias de tratamiento se
notd la mejoria, y tres meses después presentaba movilidad
completa, lesiones residuales en la piel y desaparicion de las
calcificaciones a nivel radiologico.

Discusion: La calcinosis cutis consiste en el deposito de sales de
calcio en la piel y el tejido subcutaneo. Se clasifica en distrofica,
metastasica, tumoral, idiopatica e iatrogénica'. La resolucion es-
pontanea es poco frecuente. Se han utilizado multiples tratamien-
tos como warfarina, bifosfonatos, esteroides intralesionales,
colchicina, minociclina, bloqueantes de los canales de calcio y laser
de CO2, con una efectividad limitada. El tiosulfato sédico IV se ha
utilizado con éxito en el tratamiento de la calcifilaxis y calcinosis
tumoral en pacientes en tratamiento con dialisis renal. De forma
topica se utilizaba en el pasado de forma segura para el tratamien-
to de la pitiriasis versicolor. En los ultimos afos se han publicado

varios casos de calcinosis cutis tratadas con tiosulfato topico con

muy buenos resultados y sin efectos adversos??3.
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6. CUTIS MARMORATA TELANGIECTASICA CONGENITA:
A PROPOSITO DE UN CASO

N. Lopez-Ibanez, M. Silla-Prdsper, A. Ruiz-De Casas,
B. Garcia-Bravo y F.M. Camacho-Martinez

Departamento de Dermatologia. UGC Dermatologia. Hospital
Universitario Virgen Macarena. Sevilla. Espafia.

Introduccion: Presentamos el caso de un recién nacido con cutis
marmorata telangiectasica congénita, entidad poco frecuente y
que en ocasiones se asocia a distintas anomalias sistémicas.
Caso clinico: Varén de 3 meses de edad, con antecedente fami-
liar de madre hipotiroidea; nacido a término mediante parto
natural en cefalica, con adecuado peso y talla para su edad y
test de Apgar normal al 1,5 y 10 minutos del nacimiento. La ex-
ploracion fisica del neonato fue normal, a excepcion de maculas
violaceas ramificadas, que adoptaban una configuracion seme-
jante a un reticulo, distribuidas fundamentalmente en el hemi-
cuerpo derecho y que se intensificaban con el frio y con el llanto.
Las lesiones aparecieron desde el nacimiento. Se establecio el
diagnédstico de cutis marmorata telangiectasica congénita. Debi-
do a la asociacion de esta patologia con distintas malformacio-
nes organicas, se realizo una ecografia hepatica y cerebral, que
no mostraron hallazgos de interés. A los dos meses de edad, el
Pediatra objetivd hipotrofia del miembro inferior izquierdo y asi-
metria, con alteracion de la movilidad de miembros inferiores,
por lo que fue derivado a Rehabilitacion, donde se comprobo
torticolis derecha y resistencia a la abduccion de cadera izquier-
da, asi como asimetria de pliegues inguinales y dismetria de
miembros inferiores. Con el fin de descartar displasia congénita
de cadera, se realiz6 una ecografia, que no mostré hallazgos
significativos. El paciente acude a revisiones cada tres meses con
el objetivo de valorar la evolucion del cuadro y realizar diagnos-
tico precoz de las distintas anomalias asociadas en caso de que
las presentase.
Resultados: El cutis marmorata telangiectasica congénita es una
infrecuente malformacion vascular cutanea, que puede adoptar un
patron localizado o generalizado, por lo general asimétrico, consis-
tente en maculas reticuladas eritematosas o violaceas que simulan
el veteado del marmol. Esta presente desde el nacimiento en el
90% de los casos. El prondstico es bueno, regresando la mayoria de
las lesiones en la adolescencia, aunque un 50% se asocian a anoma-
lias extracutaneas, entre las que caben destacar la asimetria cor-
poral, otras anomalias vasculares, alteraciones oculares, defectos
esqueléticos y alteracion neurologica, fundamentalmente en forma
de retraso psicomotor.
Conclusiones: Se trata de un caso de cutis marmorata telangiecta-
sica congénita extensa, asociado por el momento a asimetria en
miembros inferiores por hipotrofia del miembro inferior izquierdo,
al que revisamos cada 3 meses con el fin de valorar la evolucion del
cuadro y la aparicion de nuevas manifestaciones sistémicas.
Bibliografia
Del-Boz-Gonzalez J, Serrano-Martin MM, Vera-Casano A. Cutis mar-
morata telangiectasica congénita. Revision de 33 casos. An Pedi-
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7. DERMATITIS ARTEFACTA COMO SIGNO GUIA PARA
EL DIAGNOSTICO DEL SINDROME DE EHLERS-DANLOS
ASOCIADO A DEFICIENCIA DE TENASCINA-X

M. Lova-Navarro?, D.J. Godoy-Diaz?, A. Vera-Casafno?
y R. Gomez-Rios®

aServicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Carlos Haya.
Madlaga. *Unidad de Psicologia Clinica. Complejo Hospitalario
Carlos Haya. Mdlaga. Espana.

Descripcion del caso: Mujer de 12 afos, de origen armenio, que se
encuentra de vacaciones en Malaga con sus padres adoptivos italia-
nos. La paciente es derivada desde urgencias a nuestro servicio de
dermatologia por presentar lesiones de un dia de evolucion en la
zona anterior del tronco.
Exploracion y pruebas complementarias: A la exploracion se apre-
cian lesiones de morfologia estrellada y coloracion purpurica que
no ceden a la vitropresion. El nimero de plaquetas es normal y el
estudio rutinario de coagulacion no presenta alteraciones.
Juicio clinico: Dermatitis artefacta.
Evolucion del caso: Se deriva a la unidad de salud mental, confe-
sando la autoria de las lesiones como forma de centrar la atencion
de los padres ya que desea regresar a Italia para estar con sus ami-
gos. La paciente muestra a la psicologa como se autolesiona y llama
la atencion que mediante una leve presion tangencial sobre la piel
con los dedos pulgar e indice de ambas manos, surge en segundos
una equimosis estrellada. Nos planteamos la posibilidad de la exis-
tencia de una enfermedad del tejido conectivo, enviandonos por
sorpresa la psicologa al mismo tiempo una foto de la paciente en la
que aparece con la pierna detras de la nuca.
Diagnostico final: Forma recesiva de Sindrome de Ehlers-Danlos
(SED) asociado a deficiencia de Tenascina-X (TNX).
Cometario final: El SED asociado a deficiencia de TNX es una raro
tipo de SED que se caracteriza por facilidad para la aparicion de
moratones 6 equimosis, hiperextensibilidad cutanea e hipermovili-
dad articular de forma similar al SED clasico, pero con dos diferen-
cias fundamentales, ausencia de cicatrices atroficas y herencia
autosomica recesiva.
Bibliografia
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MM. Well-defined clinical presentation of Ehlers-Danlos syn-
drome in patients with tenascin-Xdeficiency: a report of four
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8. DERMATITIS PERIORAL GRANULOMATOSA INFANTIL:
A PROPOSITO DE UN CASO

J.M. Rojo Garcia, M.L. Martinez Barranca, E. Romero Sillero,
G.F. Osorio Gomez, C. Begines Cabeza, A. Pérez Gil
y J. Escudero Ordonez

UGC de Dermatologia. Hospital Universitario Nuestra Sefora de
Valme. Sevilla. Espafia.

Introduccién: Puede considerarse una variante granulomatosa de
la dermatitis perioral, presentando una serie de caracteristicas que
la diferencian de esta entidad: aparicion en la infancia, lesiones
monomorfas no inflamatorias, granulomas y escasa respuesta al tra-
tamiento. La primera descripcion de esta enfermedad la realizé
Gianotti et al en 1970, al presentar a 5 nifios con una erupcion pe-

rioral asintomatica granulomatosa. Pero fueron Knautz y Lesher los
primeros en utilizar el término Dermatitis Perioral Granulomatosa
Infantil (DPGI), basandose en la localizacion de las lesiones. Aunque
la etiopatogenia es desconocida, se ha relacionado con la aplica-
cion de corticoides topicos o irritantes, pudiendo tratarse de una
respuesta inflamatoria granulomatosa inespecifica. Las lesiones son
asintomaticas, monomorfas y sin inflamacion. Consisten en peque-
fias papulas amarillentas que pueden confluir formando placas y
que se ubican en la zona centrofacial (perioral, perinasal y ocular).
Las localizaciones extrafaciales son infrecuentes. Histopatoldgica-
mente se caracteriza por granulomas epitelioides sin necrosis casei-
ficante peri o parafoliculares, con células gigantes multinucleadas
y linfocitos. En ocasiones el infiltrado es mas difuso y los granulo-
mas no se aprecian. El curso de la enfermedad es autolimitado,
aunque las lesiones pueden tardar anos en regresar, sin secuelas
cicatriciales.
Caso clinico: Nina de 5 afnos de edad con asma bronquial en trata-
miento con corticoides inhalados de forma habitual, que consulta
por lesiones peribucales asintomaticas de 3 meses de evolucion y
curso fluctuante. A la exploracion se observan papulas eritematosas
con tendencia a confluir, junto con alguna micropustula aislada y
grado variable de descamacion. No habia respondido a eritromicina
oral ni metronidazol topico.
Conclusiones: Poco frecuente, proceso benigno y autolimitado. El
uso prolongado de esteroides topicos inhalados puede inducirlo o
exacerbarlo y es fundamental su retirada para la curacion, ademas
de tratamiento prologado con antibioticos. El diagnostico diferen-
cial se debe establecer prioritariamente con la sarcoidosis, también
con la rosacea, el lupus miliar diseminado facial, la histiocitosis
cefalica benigna, la granulosis rubra nasi, eccema de contacto,
dermatitis atopica o impétigo.
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9. ERITEMA MULTIFORME MAYOR POR MYCOPLASMA
PNEUMONIAE EN UNA ADOLESCENTE. ;QUE PAPEL TUVO
EL IBUPROFENO?

|. Marin, I. Betlloch, F.J. de Ledn, A.M. Bouret, M. Leiva, M. Blanes
y J.F. Silvestre

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario de
Alicante. Espana.

Introduccion: La infeccion por Mycoplasma pneumoniae se encuen-
tra entre los desencadenantes de un eritema multiforme (EM) y en
ocasiones puede producir importante afectacion sistémica y de mu-
cosas como en el caso que describimos, en que ademas se plantea
el posible papel inductor del ibuprofeno.

Caso clinico: Mujer de 15 anos de edad que acude a urgencias por
malestar general, fiebre, tos y expectoracion acompanado de lesio-
nes maculopapulares eritemato-edematosas en diana, localizadas
en cara, miembros, palmas y plantas, asi como erosiones necroticas
en mucosa oral y genital, edema palpebral bilateral, hiperemia
conjuntival y secreciones leganosas abundantes. La paciente habia
recibido tratamiento con ibuprofeno y Augmentine® sin mejoria.
Negaba antecedente de Herpes simple. Exploraciones complemen-
tarias: En la analitica destacé una PCR de 8,96; y una leucocitosis
(12.620) con neutrofilia (85%). La Rx de térax mostro un infiltrado
pulmonar en LID compatible con condensaciéon neumonica. En el
estudio microbioldgico se detectd una serologia Micoplasma IgM po-
sitiva, siendo negativos el resto de serologias, cultivos de esputo y
antigenuria. En la biopsia cutanea se observd una ampolla subepi-
dérmica con necrosis epidérmica concluyente y un infiltrado linfo-
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citico perivascular en dermis. La paciente fue diagnosticada de
eritema multiforme mayor con afectacion de mucosa oral, genital
y conjuntival; probablemente secundario a infeccion por Micoplas-
ma pneumoniae sin poder descartar que fuera secundario a farma-
cos, dado el antecedente de toma de ibuprofeno. La paciente
recibié tratamiento antibidtico, corticoterapia sistémica y curas
locales resolviéndose el cuadro respiratorio y cutaneo. Fue interve-
nida quirdrgicamente de sinequias en ambos 0jos permaneciendo
secuelas leves a largo plazo. La paciente no ha vuelto a tomar AINE
ni ha presentado nuevas lesiones de eritema multiforme. Esta pen-
diente de realizarle pruebas epicutaneas.

Discusion: El eritema multiforme (EM) es un cuadro autolimitado o
recurrente caracterizado por la aparicion abrupta de papulas erite-
matosas en diana de predominio acrofacial en adolescentes o adul-
tos jovenes. Se puede dividir en minor y mayor. Hablamos de EM
mayor (EMM) cuando hay afectacion sistémica y de mucosas impor-
tante y no debe confundirse con el Sindrome de Stevens Johnson
con distintas caracteristicas clinicas, etiologicas y prondsticas y
habitualmente de causa farmacologica. El principal factor predis-
ponente del EMM es infeccioso, siendo el virus herpes simple y el
Micoplasma pneumoniae los agentes causantes mas frecuentemen-
te asociados. Aunque menos de un 10% de casos se atribuye a far-
macos, sobre todo al ibuprofeno, no podemos descartar que este
farmaco haya podido tener algin papel en la enfermedad de nues-
tra paciente. El consejo farmacoldgico es dificil en estos casos y las
pruebas epicutaneas con el farmaco sospechoso podrian ayudar a
establecer el diagnostico.

10. ERITRODERMIA GRAVE EN UN LACTANTE

I. Zarzoso?, F.A. Gemigniani?, B. Ferrer®, |. Lopez-Lerma?,
G. Aparicio?, J. Mollet? y V. Garcia-Patos®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari Vall d’Hebron. Barcelona. Espana.

Introduccioén: Las eritrodermias infantiles son infrecuentes, pero a
menudo suponen un verdadero reto diagnostico y terapéutico, lle-
gando a ser una amenaza para el desarrollo correcto del nifio e in-
cluso para su vida. Como etiologia de estas eritrodermias se
incluyen diversas dermatosis, infecciones, medicamentos, inmuno-
deficiencias primarias y metabolopatias, predominando unos u
otros procesos en funcion de la edad de inicio. Presentamos nuestra
experiencia con un caso complejo y grave de eritrodermia infantil
que gracias a los avances en el diagndstico molecular tuvo un final
feliz.

Caso clinico: Presentamos el caso de un niho, hijo de padres no
consanguineos y con un hermano sano de 6 anos de edad, que es-
tando previamente sano, presento a los 9 meses de vida una anemia
hemolitica autoinmune acompanada de hepatoesplenomegalia y
adenopatias. Recibi6 tratamiento con corticoides, gammaglobuli-
nas, ciclosporina, mofetil micofenolato, rituximab, sirolimus y re-
quirié varias transfusiones sanguineas. En el curso de estos
tratamientos aparecio una eritrodermia afectando el 100% de la
superficie corporal, con eritema, descamacion y prurito muy inten-
sos, lo que motivo el traslado a nuestro centro 5 meses después,
donde también desarroll6 alopecia. Las biopsias cutaneas pusieron
de manifiesto una dermatitis psoriasiforme. El resto de exploracio-
nes fueron normales o mostraron resultados inespecificos, de dificil
interpretacion en el contexto de todos los tratamientos realizados
(hemograma, bioquimica, estudios de metabolopatias e inmunode-
ficiencias, niveles elevados de inmunogloulina E, etc.). La respues-
ta a los tratamientos convencionales (medidas de soporte,
hidratacion, corticoides topicos y sistémicos y antihistaminicos) fue
escasa. Ante la sospecha de una inmunodeficiencia primaria se so-
licitaron estudios genéticos.

Resultados: Los estudios genéticos confirmaron la presencia de una
mutacion en homozigosis en el gen RAG1, diagnodstica de sindrome

de Omenn. Se realizé un trasplante de progenitores hematopoyéti-

cos de sangre de cordon umbilical con mejoria clinica progresiva de

la sintomatologia general y cutanea.

Conclusiones: Las inmunodeficiencias primarias pueden acompa-

narse de eritrodermia, que habitualmente aparecen en los primeros

meses de la vida. El debut tardio de las manifestaciones cutaneas,
como ocurri6é en nuestro paciente, no es lo habitual. La instaura-
cion de tratamientos inmunosupresores antes de tener un diagnos-
tico definitivo hizo imposible realizar estudios inmunolégicos
fiables. Los estudios genéticos son clave en estos casos para llegar

a un diagnostico de certeza y poder instaurar un tratamiento con

finalidad curativa.
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11. éEX(:)STOSIS U OSTEOCONDROMA SUBUNGUEAL?
A PROPOSITO DE TRES CASOS

C. Vila Sava?, M. Silla Prosper?, M. Perea Cejudo?, J. Rios Martin®,
L. Ferrandiz Pulido® y F. Camacho Martinez?

aUnidad de Gestién Clinica de Dermatologia; ®Departamento de
Anatomia Patoldgica. Hospital Universitario Virgen Macarena.
Sevilla. Espana.

Introduccién: La exostosis subungueal representa el 1% de las
tumoraciones dseas benignas. Existe cierto predomino femenino
y afecta fundamentalmente a adultos jovenes. Aparece princi-
palmente en la falange distal del primer dedo del pie, causando
alteracion de la uia suprayacente y de los tejidos periungueales.
Puede asociarse a antecedentes traumaticos. Generalmente son
lesiones solitarias aunque puede formar parte de sindromes. La
radiologia es la principal prueba complementaria para el diag-
nostico diferencial con otras proliferaciones y tumores 6seos
benignos y malignos, pero en ocasiones es dificil diferenciar la
exostosis del osteocondroma. Lo mismo ocurre con el examen
histologico. El tratamiento es quirdrgico, con curetaje de la base
para evitar la recidiva. Presentamos tres casos de pacientes con
esta entidad.

Casos clinicos: Dos mujeres de 12 y 14 anos, con tumoracion subun-
gueal en primer y cuarto dedos del pie respectivamente, y un varon
de 13 afos con afectacion del segundo dedo de la mano. Se trataba
de lesiones dolorosas de varios afos de evolucion, sin antecedente
traumatico conocido en ningln caso. Ante la sospecha de exostosis
subungueal vs osteocondroma se realizd estudio radiologico y extir-
pacion quirdrgica posterior.

Resultados: Las pruebas de imagen mostraron la presencia de pro-
longaciones de densidad 6sea en la falange distal de las localizacio-
nes descritas, rodeadas por material de menor radiolucencia
sugestivo de cartilago. El examen anatomopatologico demostro la
existencia de tejido 6seo rodeado de tejido cartilaginoso, ambos
maduro y sin atipias citoldgicas.

Conclusiones: Presentamos tres casos de neoformaciones subun-
gueales, tanto en dedos de la mano como de los pies, en los que la
radiologia y la histologia no han permitido diferenciar la exostosis
del osteocondroma. Ambos pueden considerarse como tumores
6seos benignos poco frecuentes, que suelen aparecer en la infan-
cia. Tanto las pruebas de imagen como el estudio anatomopatologi-
co son esenciales para tratar de confirmar el diagnostico y descartar
un tumor maligno.
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12. HEMANGIOMAS CUTANEOS MULTIPLES DE APARICION
TARDIA SOLAPADOS POR PROPRANOLOL

C. Hernandez Ibanez?, J. del Boz Gonzalez?, J. Navarro Moron®,
L. Padilla Espaia?, M.J. Bravo Sayago®, L.M. Briones Lopez*
y M. de Troya Martin?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Pediatria; <Servicio de
Radiodiagndstico. Hospital Costa del Sol. Marbella. Mdlaga.
Espana.

Introduccion: Aunque el término “hemangiomatosis” ha sido usado
sin consenso claro, habitualmente refiere la aparicion de al menos
5 hemangiomas cutaneos, cuya aparicion se produce en las prime-
ras semanas de vida.
Caso clinico: Presentamos el caso de un nifio varén con antece-
dentes de parto prematuro (35 semanas) tras embarazo no contro-
lado que al nacimiento presenta hydrops fetalis con derrame
pleural y distrés respiratorio que precisa ventilacion mecanica
prolongada desarrollando posteriormente una displasia broncopul-
monar. Es diagnosticado en periodo neonatal de Toxoplasmosis
Congénita (por serologia y PCR en sangre), shunt portosistémico
intrahepatico congénito y una miocardiopatia hipertrofica asimé-
trica con ligera insuficiencia adrtica asociada. Por esta Ultima des-
de la segunda semana de vida es tratado mediante propranolol
(con dosis habitual de 5 mg/kg/dia). Debido a todos estos proble-
mas no recibe el alta hospitalaria hasta los 3 meses de vida. Desde
entonces, presenta evolucion torpida a nivel respiratorio con fre-
cuentes reagudizaciones en relacion a infecciones viricas preci-
sando en multiples ocasiones valoracion urgente y varios ingresos
(incluso en UCI) a pesar de su tratamiento de base con broncodi-
latadores (salbutamol, budesonida) y de oxigenoterapia domicilia-
ra. Debido a dichas complicaciones respiratorias se decide
retirada del propranolol con casi 8 meses de vida. Desde una se-
mana después presenta la aparicion de maltiples hemangiomas
cutaneos (mas de 20) afectando cara, tronco y miembros, con
rapido crecimiento de los mismos (aunque sin afectacion hepatica
asociada seguln repetidas ecografias), decidiéndose tras valora-
cion multidisciplinar retomar propranolol a dosis menores (2 mg/
kg/dia) con excelente respuesta de las lesiones, y ya sin reagudi-
zaciones respiratorias asociadas.
Discusion: Este excepcional caso con aparicion de hemangiomas de
forma “solapada” por el propranolol nos demuestra que el propra-
nolol presenta un efecto no solamente terapéutico respecto a los
hemangiomas infantiles, sino también potencialmente profilactico.
Ello podria apoyar la posible utilidad de este farmaco en la preven-
cion del crecimiento y diseminacion de diferentes neoplasias de
gran potencial angiogénico, como puede ser el melanoma, avalando
estudios que ya sugieren al propranolol como factor que se relacio-
naria a mejor pronostico en estos pacientes. Por otro lado, si con-
sideramos este cuadro dentro del concepto de “hemangiomatosis
benigna”, este seria el primer caso el primer caso en que se comu-
nica su tratamiento con propranolol.
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13. HEMOTORAX ASOCIADO A LESION VIOLACEA
NODULAR PROFUNDA EN PARRILLA COSTAL
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R. Corbalan Vélez?, A. Clemente Ruiz de Almirén?,
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Introduccion: La presentacion de un tumor vascular en el periodo
neonatal en un nifo que se manifiesta por derrame pleural es un
acontecimiento infrecuente, que precisa de un amplio diagndstico
diferencial.
Caso clinico: Lactante de 45 dias de vida que ingresé por cuadro de
dificultad respiratoria. Presentaba hemotorax izquierdo que motiva
ingreso en UCl y toracocentesis evacuadoras de repeticion durante
16 dias. Tras toracoscopia con biopsia pleural se objetivé una mejo-
ria progresiva del cuadro permitiendo alta de UCI. Durante la explo-
racion clinica se detectd un nodulo en parrilla costal izquierda de
color eritematoviolaceo. En la biopsia cutanea se observo una pro-
liferacion neoplasica de naturaleza vascular que se dispone consti-
tuyendo agregados nodulares y también de forma laxa entre las
fibras de colageno configurando hendiduras, la proliferacion era
positiva para CD31, CD34 y D2-40 siendo negativa para Glut 1 com-
patible con hemangioendotelioma kaposiforme. El paciente rein-
greso posteriormente por crecimiento importante de la lesion
asociado nuevamente a empeoramiento de su funcion respiratoria.
Recibi6 20 dosis de vincristina, asociado a aspirina y ticlopidina,
pero, tras el cese de la misma por efectos secundarios digestivos se
objetivo nueva progresion de las lesiones. Acontecimientos recien-
tes obligan a un nuevo diagnostico diferencial.
Discusion: Aunque nuestro diagnostico fue de hemangioendotelio-
ma kaposiforme, los nuevos hallazgos osteoliticos costales nos ha-
cen replantear el diagndstico considerando como nuevas
posibilidades diagnésticas el sindrome de Gorham-Stout y la linfan-
giomatosis kaposiforme. Este caso demuestra la necesidad de un
abordaje multidisciplinario debido a la dificultad diagnostica y te-
rapeutica de los tumores vasculares.
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14. HIDROCISTOMAS ECRINOS MULTIPLES

A. Vea, S. Moreno, M.R. Garcia, R.M. Marti, J.M. Casanova
y X. Soria

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Arnau de
Vilanova de Lleida. Universitat de Lleida. Espana.

Introduccioén: EL hidrocistoma ecrino es una lesion quistica, la ma-
yoria de las veces Unica, propia de individuos adultos. Presentamos
el caso de una nifa con hidrocistomas ecrinos multiples nasales.
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Caso clinico: Niha de 6 afos sin antecedentes médicos de interés,
que presentaba desde los dos afios de vida multiples papulas grises,
situadas en el dorso, la punta y las alas nasales. El nimero y el ta-
mano de las lesiones habian ido en aumento de forma progresiva,
siendo las mas grandes de unos 2 mm de diametro. Con el diagnos-
tico de comedones abiertos, su pediatra habia prescrito diferentes
cremas antiacneicas sin mejoria. En la dermatoscopia se observaba
unas estructuras redondeadas de margenes mal delimitados con un
patron homogéneo de color gris palido-azulado. Se planteo realizar
una biopsia para estudio histolégico, pero los padres declinaron
esta opcion por motivos estéticos. Ante la sospecha diagnostica de
hidrocistomas ecrinos multiples, se prescribié tratamiento con
hexacloruro de aluminio al 20%, 1 aplicacion/dia. No obstante, la
paciente no realizo el tratamiento al mejorar de forma espontanea
con la llegada de invierno Asi mismo, también fue valorada la abue-
la de la paciente, que mostraba lesiones de iguales caracteristicas
en parpados inferiores desde la adolescencia.
Discusion: El hidrocistoma ecrino aparece en individuos adultos con
cierta predileccion por el sexo femenino. Las lesiones suelen ser
Unicas, en forma de papulas y/o vesiculas grisaceas, de pequefio
tamano, localizadas principalmente en la porcion cefalica y en es-
pecial en la region periorbitaria. Se ha descrito que estas lesiones
pueden incrementar su tamafo en verano o después de ejercicio
fisico y mejorar o incluso remitir en invierno. En el estudio histopa-
toldgico destaca la presencia de una o mas estructuras quisticas
uniloculadas localizadas proximas a glandulas ecrinas en la dermis.
La pared del quiste esta constituida por células mioepiteliales y
células secretoras en las que se puede observar el fenémeno de
decapitacion. Aunque esta descrito, el hidrocistoma ecrino multiple
es una entidad poco frecuente y en concreto, s6lo hemos encontra-
do dos casos descritos en la edad pediatrica. Dada su excepcionali-
dad, hemos decidido presentar este caso.
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15. ICTIOSIS CONGENITA SINDROMICA

M.T. Lopez Villaescusa?, J.M. Azana Defez?,
M.L. Martinez Martinez?, M. Rodriguez Vazquez?
y R. Gonzalez Sarmiento®

aServicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario de
Albacete. Espana. *Unidad de Medicina Molecular. Universidad de
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Introduccion: Las ictiosis hereditarias son trastornos mendelianos
de la queratinizacion que se caracterizan clinicamente por desca-
macion y/o hiperqueratosis generalizadas. Desde 2009 se clasifican
de acuerdo con la clinica en no sindromicas, con manifestaciones
limitadas a la piel y sindromicas, en las que la enfermedad se pre-
senta en la piel y otros drganos.

Caso clinico: Nina nacida prematura (34 semanas) de padres sanos
no consanguineos. Desde el nacimiento, presenté descamacion ge-
neralizada con eritema subyacente, sin formacion de ampollas. El
eritema fue desapareciendo en el primer aho mientras que la des-
camacion persistio con hiperqueratosis en grandes pliegues, abdo-
men y superficie lateral de pies con queratodermia moderada;
asociaba prurito, fotofobia e hipohidrosis. El estudio histopatologi-
co mostré hallazgos inespecificos. A lo largo de los dos primeros
anos de vida desarrollé de forma progresiva clinica neurologica:
paresia espastica en miembros inferiores con incapacidad para la
marcha y déficit intelectual con retraso en el lenguaje. Con el diag-
nostico de ictiosis sindromica con trastorno neurolégico asociado se
realizaron estudios de neuro-imagen que mostraron afectacion de

la sustancia blanca periventricular. La exploracion oftalmoldgica no
mostro alteraciones en fondo de ojo. Con la sospecha diagndstica
de sindrome de Sjogren-Larsson (SSL), se realizo estudio genético
del gen de la enzima deshidrogenasa de aldehidos grasos (FALD-
H3A2) mediante PCR y secuenciacion automatica, detectandose
una mutacion en homocigosis c.317T>G; p.L106R en el exdn 3, des-
crita como patogénica. El manejo multidisciplinario de la paciente
incluyo tratamiento topico dermatologico, con mejoria del prurito
y la descamacion, fisioterapia junto con ortesis funcionales de
miembros inferiores que ha permitido la movilidad, si bien reduci-
da, y técnicas de estimulacion y logopedia, ademas de controles
neurologicos y oftalmologicos.
Discusion: El sindrome de Sjogren-Larsson es un trastorno neurocu-
taneo hereditario, autosémico recesivo, caracterizado por ictiosis
congénita, di o tetraplejia y retraso mental. Raro y de distribucion
mundial, es mas comun en Suecia (prevalencia de 0,4 por 100.000).
La ictiosis, con las caracteristicas que presenta nuestra paciente,
se manifiesta desde el nacimiento, si bien con severidad variable
pese a ser un sindrome genotipicamente muy homogéneo. Sin em-
bargo, el diagnostico puede retrasarse hasta la aparicion de la cli-
nica neurologica. Es causado por mutaciones en el gen de la enzima
deshidrogenasa de aldehidos grasos, que cataliza la oxidacion de
aldehidos alifaticos de cadena larga en acidos grasos, via importan-
te en la sintesis de lipidos epidérmicos y en el catabolismo de fos-
folipidos y esfingolipidos en el cerebro, lo que explica sus
manifestaciones clinicas. Estas mutaciones, mas de 70, se han de-
tectado en todos los pacientes con SSL. Una vez diagnosticado re-
quiere un manejo pluridisciplinario.
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16. IMPACTO DE UNA NUEVA CONSULTA ESPEC’I'FICA
DE DERMATOLOGIA PEDIATRICA EN NUESTRA AREA
DE REFERENCIA

M. Pico, M.A. Romero Cabrera, A. Gonzalez Cabrerizo,
D. del Ojo Cordero y J.C. Armario Hita

Unidad de Dermatologia, UCG “Bloque Quirtrgico”. Hospital
Universitario de Puerto Real. Universidad de Cddiz. Espana.

Introduccion: El objetivo de este estudio es describir y cuantificar
los pacientes atendidos en la consulta de Dermatologia Pediatrica
durante el primer afio de actividad del Proceso Dermatologia Pedia-
trica en el Hospital Universitario de Puerto Real (Cadiz).

Material y métodos: Se trata de un estudio descriptivo y retrospec-
tivo de 729 pacientes nuevos atendidos en la consulta de Dermato-
logia Pediatrica de la Unidad de Dermatologia del Hospital
Universitario de Puerto Real (Cadiz) durante su primer ano de fun-
cionamiento, desde febrero de 2012 a febrero de 2013 derivados
desde 20 Centros de Salud diferentes.

Resultados: Se atendio6 a un total de 729 pacientes nuevos durante
12 meses, con una media de 15 pacientes nuevos/dia. De estos, 217
pacientes eran mayores de 14 anos. La edad media de los pacientes
menores de 14 anos fue 7,78 anos. La distribucion entre ambos se-
X0s, a razon mujer/hombre, fue de 1,34. El diagndstico mas fre-
cuente correspondio a nevus (n = 127), seguido de eccemas (n =
87), y verrugas viricas (n = 52).

Conclusiones: El registro adecuado es fundamental para conocer la
actividad realizada y poder comparar con otros centros. Nuestros
resultados nos permiten afirmar que la Dermatologia Pediatrica
desempena un papel relevante dentro del ambito hospitalario, asi
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como definir las caracteristicas de la patologia dermatologica de la
poblacion pediatrica en el area de referencia de nuestro centro.

17. INCONTINENTIA PIGMENTI: ESTUDIO RETROSPECTIVO
(1999-2013)

M. Feito?, N. Pastora®, R. Maseda?, R. Paz?, P. Lapunzina©,
M. Beato?y R. de Lucas?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Oftalmologia; ‘Genética e
INGEMM; “Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Universitario
La Paz. Madrid. Espana.

Introduccién: La incontinentia pigmenti (IP) es una genodermato-
sis infrecuente que sigue un patron de herencia dominante ligado a
X. Mutaciones en el gen IKBKG/NEMO, localizado en el cromosoma
X(Xg28), son las responsables de la enfermedad. La IP compromete
fundamentalmente a la piel, ojo y sistema nervioso. Los hallazgos
cutaneos estan bien descritos y son muy caracteristicos, por lo que
son los que proporcionan el diagnostico en la gran mayoria de pa-
cientes. Sin embargo, las manifestaciones oculares y las neurologi-
cas son las que marcan el prondstico de los pacientes afectados.
Son muchos los articulos publicados recientemente sobre las distin-
tas esferas que estan comprometidas en esta patologia, e incluso
en este mismo ano se han revisado los criterios establecidos y se ha
propuesto una actualizacion de los mismos.
Material y métodos: Nuestro estudio incluye todos los pacientes
diagnosticados y/o en seguimiento en las Consultas de Dermatolo-
gia, Oftalmologia y Neurologia Pediatrica de nuestro hospital en el
periodo 1999-2013, con hallazgos clinicos, histologicos y/o molecu-
lares de incontinentia pigmenti.
Resultados: Se presentaran las caracteristicas clinicas cutaneas y
extracutaneas y los hallazgos moleculares, asi como tratamiento,
evolucion y pronostico de los pacientes afectados por esta enfer-
medad. Ademas, se revisara la literatura mas reciente publicada
hasta el momento y se comparara nuestra serie con otras series
publicadas.
Discusion: El abordaje multidisciplinar de la IP permite detectar
precozmente alteraciones tratables, como las oftalmologicas, las
cuales dejadas a su evolucion natural pueden conducir a ceguera
irreversible. Los estudios moleculares no solo confirman el diagnos-
tico de los casos con clinica mas tipica y posibilitan el consejo ge-
nético, sino que permiten ademas diagnosticar casos dudosos.
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18. INMUNOTERAPIA CON ANTIGENO DE CANDIDINA PARA
EL TRATAMIENTO DE VERRUGAS EN NINOS: EXPERIENCIA
EN 5 ANOS

F. Mufioz-Garza, M.E. Hernandez-Ruiz, E. Roé-Crespo,
M. Torres-Pradilla, P. Aguilera, S. Balta y E. Baselga-Torres

Clinica de Dermatologia Multidisciplinar Dermik. Barcelona.
Espana.

Introduccion: Las verrugas virales son una de las infecciones mas
frecuentes en la edad pediatrica. El manejo de las verrugas en ni-
fios es un reto terapéutico, ya que en ocasiones es dolorosa con los
métodos originales, en especial si son multiples o recalcitrantes. La
inmunoterapia con el antigeno de candidina intralesional implica la

activacion del sistema inmune, el cual al ser activado destruye to-
das las lesiones cutaneas, en lugar de ofrecer el tratamiento loca-
lizado en cada lesion.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de pacientes pediatricos
tratados con candidina intralesional en una clinica dermatoldgica
privada de enero 2008 a julio 2013. Se realizd una aplicacion de 0,2
ml del antigeno de candidina (Candida albicans skin test 50 mcr/
ml; 2 ml, Laboratorios LETI S.L.U. Barcelona, Espana) utilizando
una jeringa de 1 mly una aguja de 30 G en la lesion predominante,
con un espacio entre cada sesion de 3 semanas.

Resultados: Un total de 220 pacientes han sido tratados mediante
este método. 110 mujeres y 110 hombres entre 3-21 anos. 156/220
(70,9%) tuvieron resolucion completa de las lesiones, 37/220
(16,8%) una resolucion parcial y 27/220 (12,2%) no tuvieron mejo-
ria. El promedio de aplicaciones fue de 2,73 inyecciones por pa-
ciente. 177/220 (80,4%) tenian verrugas recalcitrantes tratadas
previamente con multiples tratamientos topicos, crioterapia y crio-
afeitado de los cuales el 70% presentaron respuesta completa con
el tratamiento intralesional. La mayoria de las lesiones se encon-
traban en manos y pies. Un total de 34/220 pacientes tenian lesio-
nes a distancia 16/34 (47%) mostr6 una resolucion completa de las
lesiones y un 35% una mejoria parcial. Dentro de los efectos secun-
darios reportados, todos experimentaron dolor durante la aplica-
cion. Solo 21/220 presentaron otros signos, pero ninguna reaccion
exagerada, ampolla, edema, descamacion, reaccion febril y dolor
intenso en los dias posteriores a la aplicacion.

Conclusiones: La aplicacion de inmunoterapia intralesional puede
ser considerada como tratamiento de primera linea en nifios con
verrugas grandes, multiples o recalcitrantes a la terapia covencio-
nal. A pesar de ser un poco dolorosa a la aplicacion, es una opcion
tolerada por los nifos, sin efectos secundarios importantes ni inca-
pacidad para realizar actividades cotidianas, disminuyendo el uso
de tratamientos topicos diarios. Nuestra experiencia sugiere que el
uso de candidina intralesional representa una opcion terapéutica
para el tratamiento de verrugas virales en nifos de una manera
segura, economica y efectiva.

19. LACTANTE CON LESIONES MACULOSAS ERITEMATOSAS
Y ACROMICAS

C. Rubio Flores?, 0. Lopez-Barrantes Gonzalez?, |. Prats Caelles?,
S. Salinas Morena®, T. Sanz Sanchez?, R. Valverde Garrido®
y R.M. Diaz Diaz?

aSeccion de Dermatologia; *Seccion de Anatomia Patoldgica.
Hospital Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes. Madrid.
Espana.

Introduccion: Presentamos un caso de dificil diagndstico clinico en
un varon de 4 meses sin antecedentes de interés. Las dermatosis
neonatales suponen en algunas ocasiones un reto diagnostico y te-
rapéutico, y debemos apoyarnos en un alto indice de sospecha de
cuadros propios de esta edad y en las pruebas complementarias que
confirmen el diagnostico.

Caso clinico: Un vardén de 4 meses, sin antecedentes personales ni
familiares de interés, con un hermano mayor de 2 afos sin derma-
tosis previa, consult6 por la aparicion, desde los 3 meses de vida,
de lesiones en los miembros, y mas tenues en tronco y cara, que
iban aumentando progresivamente, de caracter asintomatico. Pre-
sentaba areas amplias de eritema, inicialmente sin descamacion,
en los 2 tercios distales de los miembros, de manera simétrica, con
cierta disposicion livedoide en la periferia, y en el seno de estas
maculas lesiones maculosas acromicas de aspecto “en gotas”. El
resultado de la analitica fue clave para el diagnéstico, confirmando
la presencia de autoanticuerpos ANAy anti Ro. Su madre fue estu-
diada, con el hallazgo de ser portadora asintomatica de ANA, antiRo
y anti La. La biopsia de las lesiones mostrd una dermatitis de patron
liquenoide compatible con el diagndstico de lupus eritematoso. Se
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descarto afectacion extracutanea. Se instaurd tratamiento con pro-
teccion solar y corticoide topico de mediana potencia, con rapida
mejoria del componente eritematoso, no asi de las maculas acromi-
cas, que se extendieron produciendo un cuadro similar a un vitiligo
extenso. Con el paso de los meses, los titulos de autoanticuerpos
han ido disminuyendo, y de una manera mas tardia, también han
ido mejorando las lesiones vitiligoides, sin haberse resuelto por
completo a los 18 meses de edad.

Discusion: El lupus eritematoso neonatal, producido por la transmi-
sion transplacentaria de autoanticuerpos maternos, muestra una
gran variabilidad clinica en sus manifestaciones cutaneas, pero has-
ta el momento, no conocemos ninglin caso bien documentado con
lesiones vitiligo-like como las que tenia nuestro paciente. En prin-
cipio los autoanticuerpos inductores de lesiones inflamatorias en el
lupus son diferentes de los autoanticuerpos contra los melanocitos,
pero la fisiopatologia de estos trastornos autoinmunes en el neona-
to no esta muy clara, implicando fenémenos complejos de apopto-
sis celular, microquimerismo materno, mimetismo molecular
(inmunidad cruzada), fenomenos relacionados con receptores “Toll-
like” y aumento de la expresion de receptores inhibidores en célu-
las del sistema inmune responsables de la tolerancia inmunoldgica.
Es dificil predecir la evolucion de las lesiones vitiligoideas, que a
pesar de haber mejorado en gran medida con el aclaramiento de los
autoanticuerpos maternos, podrian persistir en el futuro.
Conclusiones: El lupus eritematoso neonatal comprende un amplio
espectro de manifestaciones cutaneas, entre las que podriamos in-
cluir lesiones “vitiligo-like”, no descritas hasta el momento.

20. NEONATO CON LESIONES CUTANEAS MULTIPLES
Y ALTERACIONES PLACENTARIAS. A PROPOSITO
DE 2 CASOS

R. Pigem?, J. Ferrando?, A. Vicente?, M.D. Salvia®, F. Botet®,
L. Garriga®, M.A. Diazs, L. Alos<, A. Nadals, J.A. Bombic,
M.A. Gonzalez-Ensefat? y T. Estrach?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Neonatologia; <Servicio de
Anatomia Patoldgica. Hospital Clinic. Barcelona. 9Servicio de
Dermatologia. Hospital Sant Joan de Déu. Universitat de
Barcelona. Barcelona. Espana.

Introduccioén: La histiocitosis de células de Langerhans (HCL) con-
génita es una entidad, poco frecuente con presentacion clinica y
evolucion muy heterogénea. En la hemangiomatosis neonatal debe
descartarse la afectacion hepatica y cerebral. El estudio de posi-
bles alteraciones placentarias puede en ciertos casos contribuir a
un diagnostico precoz.

Casos clinicos: Caso 1: neonato varén con antecedente de prema-
turidad de 32 semanas. Embarazo controlado con parto eutécico y
peso de 1.720 g. Present6 al nacer multiples papulas y nddulos
violaceo-negruzcos en cabeza, tronco, extremidades, plantas y pal-
mas. En las ecografias transfontanelares se observo hemorragia de
la matriz germinal sin signos de progresion. La ecografia abdominal
fue normal. La biopsia cutanea realizada al tercer dia de vida mos-
tro un infiltrado en dermis de células histiocitarias positivas para
S-100, CD1a y langherina compatible con HCL. Al mes de vida la
mayoria de las lesiones cutaneas habian involucionado espontanea-
mente dejando cicatrices atroéficas. A los 3 meses de vida no mues-
tra evidencia de afectacion sistémica. Caso 2: neonato mujer con
antecedente de prematuridad de 33 semanas y corioamnionitis.
Durante el seguimiento ecografico se detecto polihidramnios y ma-
croplacenta. Al nacer present6 doce lesiones cutaneas de creci-
miento progresivo durante las primeras semanas de vida. En las
exploraciones complementarias realizadas a los dos meses de vida
se detect6 anemia, alteraciones en el eje tiroidal y lesiones hepa-
ticas.

Discusion: Presentamos dos casos de neonatos prematuros que cli-
nicamente mostraron lesiones cutaneas tipo “magdalena de aran-

danos” (Blueberry muffin baby). El diagnostico diferencial inicial
en estos casos es amplio, por lo que el diagnéstico precoz es impor-
tante para orientar las pruebas complementarias e iniciar, si es
posible, tratamiento especifico. Estos dos casos reflejan la utilidad
del estudio de la placenta en neonatos que presentan multiples
lesiones cutaneas congénitas. En el primer caso el estudio histopa-
tologico de la placenta, macroscopicamente normal, ya mostraba
actimulos de células de Langerhans (CD1a positivas) en el estroma
vellositario; mientras que el estudio histopatologico de la placenta
del segundo caso evidenciaba una corangiomatosis difusa, altera-
cion que se ha asociado con angiomatosis neonatal?. Por ello, seria

Gtil incorporar de forma sistematica el estudio histopatologico de

la placenta en estos casos ya que puede ayudar a acelerar el diag-

nostico y a orientar mejor las pruebas complementarias pertinentes
segln la orientacion clinica.
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21. LINFOMA CUTANEO PRIMARIO DE CELULAS B
DE LA ZONA MARGINAL: PRESENTACION DE UN CASO
PEDIATRICO

L. Gomez-Recuero Munoz?, B. Lozano Masdemont?,
V. Parra Blanco®, A. Pulido Pérez?, R. Suarez Fernandez?
y M. Campos Dominguez?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patolégica.
Hospital General Universitario Gregorio Marandén. Madrid.
Espana.

Introduccion: Los linfomas primariamente cutaneos de células B de
la zona marginal (LPCBZM) ocurren fundamentalmente en adultos.
Su aparicion en la edad pediatrica es excepcional. Presentamos un
caso de LPCBZM en una nina de 13 afos en el que se documento6 una
historia previa al diagndstico de siete afos de evolucion. Fue trata-
da mediante cirugia y no ha presentado recaidas en un seguimiento
de dos anos.

Caso clinico: Niha de 13 anos sin antecedentes familiares ni perso-
nales de interés que consulto por lesiones en la cara posterior del
muslo izquierdo, asintomaticas, de anos de evolucion. La familia
referia frecuentes excursiones al campo pero no recordaba picadu-
ras en la zona. En la exploracion se objetivaron varios papulonddu-
los eritematoviolaceos, algunos confluentes, en la cara posterior
del muslo izquierdo. Se descubrié que habia sido sometida a dos
biopsias por un equipo diferente 7 anos antes. En la primera se
objetivo un infiltrado inflamatorio dérmico constituido por linfoci-
tos Ty B, células plasmaticas e histiocitos, mientras que en la se-
gunda se describia un infiltrado granulomatoso (plasmaticas,
linfocitos e histiocitos). Se habian iniciado diversos tratamientos sin
mejoria. Se decidio repetir la biopsia. Los datos histopatologicos,
inmunohistoquimicos y moleculares confirmaron el diagndstico de
LPCBZM. Tras este diagnostico, se estudio la clonalidad del gen IgH
y del TCR-gamma en las biopsias antiguas, con el hallazgo de poli-
clonalidad. El estudio de extension consistente en analitica de san-
gre (con lactato deshidrogenasa y B2 -microglobulina), ecografia
ganglionar y PET-TC fue negativo. Al tratarse de una lesion localiza-
da, se plantearon distintas alternativas terapéuticas y la familia
opto por la exerésis quirtrgica. La paciente se mantiene en remi-
sion completa desde hace dos afios.

Discusion: El LCBZM es un linfoma indolente que forma parte de un
grupo heterogéneo de linfomas de células B primariamente cuta-
neos (LCBPC), dentro del cual es el segundo mas frecuente tras el
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linfoma centrofolicular. Supone un 25% de todos los linfomas prima-
rios cutaneos. Se clasifica dentro del grupo de los linfomas B de la
zona marginal extranodales, originados en el tejido linfoide asocia-
do a la piel (SALT). Se presenta como papulas, placas o nédulos
eritematosos o violaceos solitarios o multiples localizados en tron-
co, miembros superiores o cabeza y afecta sobre todo a varones de
mediana edad. El diagnodstico diferencial se plantea con lesiones de
urticaria, picaduras, leucemia cutis y pseudolinfomas. Se han des-
crito en la literatura menos de 20 casos de LPCBZM en menores de
20 anos, todos con historia natural similar a la observada en adul-
tos. Esta baja incidencia puede estar subestimada por la menor
tasa de biopsias en nifos. El LPCBZM tiene baja tasa de afectacion
sistémica. En lesiones localizadas los tratamientos mas empleados
son la radioterapia y la cirugia. No se ha demostrado superioridad
de ninguna de ellas. También se emplean infiltraciones de rituximab

o corticoides. Ante afectacion ganglionar o sistémica se plantea

tratamiento con quimioterapia. La supervivencia a los 5 afos es de

un 99%, pero las recaidas son frecuentes, incluso hasta 10 anos des-
pués, por lo que es necesario un seguimiento a largo plazo.
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22. LUPUS ERITEMATOSO INFANTIL. ;LA MISMA
ENFERMEDAD DEL ADULTO?

L. Maronas Jiménez, C. Gutiérrez Garcia-Rodrigo,
F. Vanaclocha Sebastian y A. Guerra Tapia

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

Introduccioén: El lupus eritematoso sistémico (LES) es la forma mas
frecuente de LE en la poblacion pediatrica (LEp). A proposito de un
caso reciente en nuestras consultas, repasamos las principales pe-
culiaridades del LE infantil.

Caso clinico: Se trata de una nifia asiatica de 10 afos de edad, sin
antecedentes médico-quirdrgicos conocidos, que consultd por un
cuadro de lesiones en ambas manos relacionadas con la exposicion
al frio de varios afios de evolucion, asociadas a la aparicion en el
Gltimo mes de lesiones faciales asintomaticas, no fotosensibles, y
edemas acrales. A la exploracion, presentaba un eritema violaceo
en el dorso de ambas manos, que respetaba las articulaciones inter-
falangicas, papulas eritematoedematosas bilaterales en region ma-
lar y placas eritemato-violaceas descamativas muy polimorfas en
ambos muslos. Ademas, se objetivaron edemas acrales incipientes
y fenomeno de Raynaud. Los estudios analiticos iniciales mostraron
una marcada hipoalbuminemia con alteracion generalizada del per-
fil hepatico y ligera plaquetopenia. El sedimento de orina evidencio
frecuentes cilindros hialino-granulosos con proteinuria en rango
nefrotico en la orina de 24 horas. El consumo de complemento y la
positividad de los estudios de autoinmunidad (ANA, anti-DNA nati-
vo, anti-Sm, anti-SSA/Ro) permitieron confirmar el diagnostico de
LES. La biopsia renal fue compatible con glomerulonefritis prolife-
rativa difusa.

Discusion y conclusiones: Aunque se considera el equivalente in-
fantil a la enfermedad del adulto, el LEp presenta importantes di-
ferencias epidemioldgicas, clinicas y en relacion al prondstico que
deben tenerse en cuenta. Como ensefanza practica del caso, con-
cluimos que las lesiones cutaneas de LE en los nifios deben valorar-

se como un signo clinico visible de organicidad grave subyacente, al

menos, hasta que se demuestre lo contrario.
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23. MANIFESTACIONES DERMATOLOGICAS
DE LA FENILCETONURIA

J.J. Dominguez-Cruz?, M.A. Bueno-Delgado®, J. Bernabeu-Wittel?,
C. Delgado-Pecellinc y J. Conejo-Mir?

aServicio de Dermatologia y Venereologia Médico-Quirurgica;
bUnidad de Metabolopatia de la UGC de Pediatria; ‘UGC
Bioquimica Clinica. Hospital Universitario Virgen del Rocio.
Sevilla. Espaha.

Introduccion: El screening neonatal de la Fenilcetonuria (PKU,
OMIM 261600) ha permitido un diagndstico y tratamiento precoz. Se
ha observado como la instauracion temprana del tratamiento evita
el retraso mental y otras complicaciones neuroldgicas. Sin embar-
g0, ningln estudio ha evaluado las manifestaciones dermatologicas
de los pacientes PKU tratados precozmente

Material y métodos: Los pacientes fueron valorados y tratados en
la Unidad de Metabolopatia del Hospital Universitario Virgen del
Rocio de Sevilla. Todos los pacientes con PKU con diagnostico por
screening neonatal fueron evaluados por un dermatologo de la Uni-
dad de Dermatologia Pediatrica desde el 1 de Enero al 31 de Di-
ciembre de 2011. A cada paciente con PKU se le realizo una
exploracion dermatoldgica completa, con especial atencion a si
presentaban alguno de los criterios de Hanifin y Rajka para el diag-
nostico de dermatitis atopica. Los pacientes con PKU fueron clasi-
ficados en funcidn a los niveles de fenilalanina (Phe) al diagnostico
y/o0 a la tolerancia a la dieta a los 5 afos en 2 grupos: 1) Baja tole-
rancia a Phe (BTP); 2) Moderada-alta tolerancia a Phe (MATP).
Resultados: Se incluyeron 143 pacientes con PKU que fueron eva-
luados dermatologicamente. La edad media fue de 10,02 afios (me-
diana de 7 afnos) y se observo un predominio, no significativo, del
sexo femenino (53,1% vs 46,9%). 94 pacientes (65,7%) fueron clasi-
ficados como BTP y 49 (34,3%) como MATP. El pelo claro (rubio o
pelirrojo) se observo en 17 pacientes (11,8%) y el pelo oscuro en
126 (n = 88,2%). Color de: 12,6% (n = 18) tenian los ojos claros (azu-
les o verdes) y el 87,4% (n = 125) ojos oscuros. Se observé un predo-
minio de los fototipos Il and Ill. No se observaron diferencias
estadisticamente significativas entre el fototipo, el color de ojos y
de pelo entre los pacientes con BTP y con MATP. Alteraciones der-
matologicas fueron observadas en el 94,4% de los pacientes con
PKU. Siguiendo los criterios de Hanifin y Rajka, el 23,1% (n = 33) de
los pacientes fueron diagnosticados de dermatitis atopica (DA). Al-
gun criterio de Hanifin y Rajka fue observado en el 85,3% (n = 122)
de la muestra. Se observé como el grupo de BTP presentd un mayor
porcentaje de pacientes con DA (29,8% vs 10,2%, p < 0,05; Odds
Ratio (OR) = 2,64) y presentaron con mas frecuencia algunos de los
criterios de DA para el diagnostico (94,1% vs 66,7%, p < 0,05; OR =
1,41). La xerosis (70,6% vs 33,3%) y el prurito (47,1% vs 22,2%) fue-
ron los dos Unicos criterios significativamente mas frecuentes en el
grupo de BTP.

Conclusiones: Los pacientes con PKU con BTP presentaron con ma-
yor frecuencia DA. Son necesarios futuros estudios para aclarar la
causa de estas diferencias en funcion de la tolerancia a la Phe y sus
posibles implicaciones en el resto de pacientes con DA sin PKU.
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24, N-ACETILCISTEiNA EN EL TRATAMIENTO
DE LA TRICOTILOMANIA EN EDAD PEDIATRICA.
MECANISMO DE ACCION Y SERIE DE CASOS

D.J. Godoy-Diaz, M. Lova-Navarro y A. Vera-Casano

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario Carlos Haya.
Mdlaga. Espana.

Introduccion: La tricotilomania (TTM) es una alopecia traumatica
ocasionada por el propio paciente al tirar de sus cabellos o vellos
con el fin de arrancarlos o partirlos. Clasificada actualmente como
un trastorno del control de los impulsos (TCI) segiin la DSM-IV. La
N-acetilcisteina (NAC) es un precursor del aminoacido cistina, el
cual actua, entre sus multiples funciones, de modulador del siste-
ma glutamatérgico, pudiendo ejercer un efecto terapéutico sobre
sindromes psiquiatricos que se caracterizan por sintomas impulsivos
o compulsivos, como es el caso de la TTM.

Casos clinicos: Presentamos diez casos de TTM en edad pediatrica,
cinco nifos y cinco nifnas, con edades comprendidas entre 9 y
15 afos. Cuatro de los casos presentaban un trastorno psiquiatrico
de base: un caso de trastorno ansioso-depresivo, un caso de sindro-
me de Gilles de la Tourette y dos casos de trastorno por déficit de
atencion e hiperactividad (TDAH). Las dosis empleadas de NAC fue-
ron desde 600 mg/24 h hasta 1.800 mg/24 h, con un efecto dosis
dependiente. En nueve de los diez de los casos se resolvio la TTM,
persistiendo la alopecia areata en los casos en los que coexistian la
alopecia areata y la TTM. Solo un paciente desarroll6 epigastralgia
leve secundaria a NAC, no objetivandose efectos secundarios a NAC
en el resto de los pacientes. Todos los nifos fueron derivados a la
unidad de salud mental pediatrica donde recibieron terapia cogni-
tivo-conductual (TCC) coadyuvante.

Discusion: NAC proporciona cistina, sustrato para el trasportador
glutamato-cistina situado en la membrana de las células gliales
del nlcleo accumbens. El incremento de cistina en el espacio ex-
tracelular aumenta el paso de esta al espacio intracelular, tenien-
do como contrapartida la elevacion de la concentracion de
glutamato basal en el espacio extracelular, y como consecuencia
se reduce la liberacion sinaptica del principal neurotransmisor del
SNC, mediante mecanismo de feedback negativo a través de los
receptores presinapticos de glutamato mgluRs 2 y 3. Hasta la fe-
cha el estudio mas prometedor sobre el uso de NAC en el trata-
miento de la TTM fue el realizado por Grant et al en 2009, que
incluyé a cincuenta pacientes adultos con TTM, donde se objetivo
que el 56% de los pacientes del grupo tratado con NAC presenta-
ron una gran mejoria, respecto a tan solo el 16% del grupo tratado
con placebo. Resaltar que NAC actualmente ha desbancado a los
inhibidores de la recaptacion de serotonina (ISRS) como primera
linea de tratamiento farmacoldgico de la TTM, con efectos secun-
darios generalmente leves, pero sin olvidar la importancia coad-
yuvante de la TCC. También destacar la evolucion de los dos
pacientes con TDAH y TTM que desarrollaron AA, argumentando

que ambas entidades pueden coexistir e incluso que la AA pueda

ser secundaria a TTM.
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25. NEVUS ANI:;MICOS EN LA NEUROFIBROMATOSIS 1:
UNA ASOCIACION FRECUENTE

A. Hernandez Martin?, F.J. Garcia Martinez®, A. Duat®,
I. Lopez Martind, L. Noguera? y A. Torrelo®

aServicio de Dermatologia. Hospital Infantil del Nifio Jesus.
Madrid. ®Servicio de Dermatologia. Hospital del Sureste. Arganda.
Madrid. <Servicio de Neurologia. Hospital del Nifio Jesus. Madrid.
dCentro de Salud Soto del Real. Soto del Real. Madrid. Espafia.

Introduccion: Los nevus anemicus (NA) son anomalias cutaneas ca-
racterizadas por parches de piel bien delimitados de tono blanque-
cino que no se vascularizan cuando se frota la zona. Aunque su
asociacion a la neurofibromatosis | (NF 1) es conocida, hasta muy
recientemente apenas han recibido atencion en la literatura médi-
ca.
Objetivos: Conocer la prevalencia y caracterisitcas clinicas del los
NA en los pacientes con NF 1.
Pacientes y métodos: Hemos realizado un estudio prospectivo
con el objetivo de detectar la presencia de NA en los pacientes
con NF 1 atendidos en nuestra consulta desde el 1 de enero de
2012 al 31 de julio de 2013. Solamente se incluyeron pacientes
que presentaban criterios de NF 1 distintos de maculas café con
leche y efélides exclusivamente, a menos que existiera diagnos-
tico genético de la enfermedad. Adicionalmente, hemos revisado
y analizado tres series de pacientes con NF1 y NA publicadas en
el aho 2013.
Resultados: 68 de los 99 pacientes que habian sido diagnostica-
dos de NF 1 en el Servicio de Neurologia presentaban criterios
de inclusion; de ellos, 34 (50%) presentaron uno o mas NA. La
localizacion mas frecuente fue la pared toracica anterior (29%).
En el resto de los estudios la prevalencia fue del 8,85%, 25,5% y
el 51% respectivamente. En dos de los trabajos ya publicados la
localizacion preferente también fue la region anterior del to-
rax.
Discusion: Los estudios prospectivos detectan una elevada preva-
lencia de NA en los enfermos con NF 1. Aunque las lesiones pueden
localizarse en cualquier parte del cuerpo, la region toracica ante-
rior parece ser la localizacion mas frecuente.
Limitaciones: La recogida de datos no fue homogénea en todos los
estudios.
Conclusiones: Los NA son un hallazgo muy frecuente en los pacien-
tes con NF1, y su presencia puede ayudar en el diagndstico de la
enfermedad, principalmente en nifios pequefos con maculas café
con leche como Unico criterio diagnostico. Aunque la sutil aparien-
cia clinica de los NA dificulta su deteccion, los dermatologos debe-
mos conocer su posible existencia.
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26. PIEL, GLANDULAS Y HUESOS. ;GNAS O NO GNAS?

J. Suarez?, V. Garcia-Nieto®, J.M. Rial?, N. Hernandez?
y R. Fernandez de Misa®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Nuestra Sefora de Candelaria. Santa Cruz de
Tenerife. Espana.

Introduccion: El sindrome de McCune-Albright cursa con displasia
fibrosa poliostotica, pigmentacion en piel del tipo “café con leche”
y pubertad precoz y se debe a una mutacion activante en forma de
mosaicismo del gen GNAS. El pseudohipoparatiroidismo (PHP) cursa
con resistencia tisular a la PTH. El PHP-la se asocia a alteraciones
hormonales, osteodistrofia hereditaria de Albright (AHO) y esta cau-
sado por mutaciones inactivantes del gen GNAS.
Casos clinicos: Caso 1: niflo con maculas hiperpigmentadas, asimé-
tricas, extensas e irregulares, desde su nacimiento y multiples frac-
turas patologicas. Acné desde los 5 afos. La biopsia de las lesiones
cutaneas muestra una leve hiperpigmentacion de la basal y espora-
dicos melandfagos perivasculares. Las radiografias dseas muestran
displasia fibrosa y fracturas patologicas. Caso 2: nifia con obesidad
precoz importante, lesiones cutaneas calcificadas y alteraciones
endocrinoldgicas multiples, incluyendo aumento de PTH sérica.
Discusion: Presentamos dos nifilos con manifestaciones cutaneas,
oseas y endocrinologicas presentes desde su nacimiento. Uno pre-
senta un mosaicismo cutaneo hiperpigmentado y graves fracturas
patoldgicas que han condicionado su calidad de vida que presenta
un Sindrome de McCune-Albright. Otro, con calcificaciones cuta-
neas dispersas (posibles osificaciones), obesidad y alteraciones en-
docrinas presenta un fenotipo de AHO.
Conclusiones: La expresion fenotipica de las mutaciones GNAS es
compleja y varia en funcion de su origen parental, asi como del
tejido donde se producen. La ausencia de alteraciones en el locus
GNAS en pacientes con fenotipo similar al fenotipo AHO y/o resis-
tencia plurihormonal debe dirigir el estudio hacia PPKAR1A y
PDEA4D.
Palabras clave: Genodermatosis. Mutaciones del GNAS. McCune-
Albright. Osteodistrofia hereditaria de Albright. Pseudohipoparati-
roidismo. Osificacion heterotopica.
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27. IMPACTO DE LAS PRUEBAS EPICUTANEAS
EN EL MANEJO DE LAS DERMATITIS EN LA INFANCIA

J.M. Sanchez Schmidt?, A.M. Giménez-Arnau?, M.A. Vicente Villa®,
M.A. Gonzalez-Ensenyat® y R. Pujol Vallverdu®

aServicio de Dermatologia. Hospital del Mar. Barcelona. *Servicio
de Dermatologia. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona. Espaha.

Introduccién: La dermatitis alérgica de contacto (DAC) en la infan-
cia ha tomado relevancia clinica en las Ultimas décadas y es impor-
tante su correcta identificacion mediante las pruebas epicutaneas
(PE) por las posibles consecuencias negativas a lo largo de la vida.
Aunque la incidencia de DAC es baja en los primeros afnos de vida,
entre los 10 y 14 anos se equipara a la de la edad adulta y llega a
afectar al 13-24% de la poblacion pediatrica. Los principales sensi-
bilizantes descritos hasta ahora en la infancia son similares a los de
la edad adulta: metales, gomas y fragancias. Presentamos nuestra
experiencia de las PE aplicadas en la edad pediatrica.

Material y métodos: Estudio retrospectivo de las PE realizadas en
el servicio de Dermatologia de un hospital de tercer nivel desde
enero de 2009 hasta noviembre de 2013. Seleccion de pacientes
con edad igual o menor a 18 anos a los que se les habia aplicado la
serie GEIDAC y complementarias si correspondia. Descripcion de las
caracteristicas epidemioldgicas y clinicas. Analisis de los resultados
de las pruebas epicutaneas.

Resultados: Se identificaron 133 pacientes, 52 varones y 81 muje-

res, con edades comprendidas entre los 4 meses y 18 afnos, que re-

presentaron el 6.2% del total de PE realizadas durante el periodo en
estudio. Los principales motivos de estudio fueron la dermatitis
atopica (19,3%), eczemas en general (13,6%), la sospecha de der-
matitis de contacto (8,6%) y los eczemas de localizacion palmary/o
plantar (8,6%). Se obtuvieron positividades en las PE en 68 pacien-
tes (51%), de los que 41 presentaron positividad a mas de un alér-
geno. Los principales alérgenos implicados en dichas positividades
fueron con diferencia el sulfato de niquel (32,3%) y el tiomersal

(32,3%), seguidos del cloruro de cobalto (20,6%), el balsamo de

Per( (14,7%), la metilcloroisotiazolinona/metilisotiazol (10,3%) y la

mezcla de fragancias (7,3%).

Conclusiones: El porcentaje de positividades en las PE de nuestra

serie coincide con lo descrito previamente en la literatura (14,5-

70,3%). Destacamos de nuestros resultados en comparacion con

series publicadas previamente, el elevado porcentaje de positivida-

des a tiomersal, equiparandose al sulfato de niquel y superando al
cloruro de cobalto. Se discutira el origen de dichas sensibilizaciones

y la relevancia de las positividades en el manejo de los pacientes.
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28. SOLAPAMIENTO DE XANTOGRANULOMA JUVENIL
E HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS
EN UN MISMO PACIENTE

A. Martin-Gorgojo, J.M. Martin-Hernandez, M. Gavrilova,
C. Monteagudo-Castro, A. Allende-Garcia, L.G. Beteta-Gorriti
y E. Jorda-Cuevas

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario de
Valencia. Universidad de Valencia. Espafia.

Introduccion: La coexistencia de xantogranulomas juveniles (XGJ)
con histiocitosis de células de Langerhans (HCL), dos entidades con
origenes celulares aparentemente diferentes, se ha descrito de for-
ma muy excepcional.

Caso clinico: Nifio de 10 afos de edad que acudi6 a consulta por
presentar una tumefaccion de aparicion reciente en la mejilla de-
recha asociada a una lesion gingival de aspecto hemorragico. Una
tomografia computarizada mostré un aumento de tamano de la pa-
rétida derecha, asociado a una lesion litica periodontal y a malti-
ples adenopatias cervicales. El estudio histopatologico de dos
punciones de la tumoracion parotidea demostraron abundantes
células de aspecto histiocitoide con nucleos hendidos y aspecto en
grano de café, con expresion de CD1a, hallazgos compatibles con el
diagnostico de HCL. El hemograma y la bioquimica fueron normales
y una serie 6sea no mostroé otras alteraciones liticas. En la explora-
cion fisica se apreciaron, ademas, lesiones papulosas de coloracion
amarillenta localizadas en los parpados, y lesiones papulo-nodula-
res eritemato-marronaceas en axilas e ingles, que habian surgido
de forma progresiva desde hacia 3 afos, y que en las ingles provo-
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caban la aparicion de fistulas. Una biopsia de una lesion axilar de-
mostro una infiltracion de la dermis mayoritariamente constituida
por histiocitos CD68 y CD163-positivos (75%), indicativa de xanto-
granuloma juvenil, asi como expresion en parte de la celularidad
(25%) de CD1a y S100. Una nueva biopsia de una de las lesiones in-
guinales mostro una inversion de las poblaciones celulares (CD1a+y
S$100+ mayoritarias) y (CD163+ y CD68+ minoritarias). Ante el
aumento progresivo de tamano de la tumoracion parotidea, se ini-
ci6 quimioterapia con vinblastina endovenosa y prednisona oral,
que se mantuvo durante 25 semanas. Dicho tratamiento obtuvo una
disminucion rapida y posterior desaparicion de la tumoracion paro-
tidea derecha. Las lesiones cutaneas axilares e inguinales, a su vez,
presentaron una lenta mejoria, y las lesiones palpebrales permane-
cieron estables. Desde entonces, el paciente ha presentado nuevas
lesiones de los diferentes tipos descritos, que ha precisado distintas
lineas de tratamiento.

Discusion: En este caso se observa un solapamiento de lesiones de
XGJ y HCL, con una presentacion eruptiva, con afectacion multifo-
cal, con predileccion por las flexuras y los parpados, y sin estar
asociada a la tipica involucion espontanea de las lesiones. Se trata
de un solapamiento tanto clinico (con distribucion de las lesiones
mas tipico de HCL) como histologico. En la revision de la literatura
se han podido encontrar algunos casos con caracteristicas clinico-
patologicas similares al que se ha presentado. Se considera esta
presentacion como una forma de trastorno histiocitario-dendrocita-
rio clinico-patolégicamente distintiva, con lesiones cutaneas clini-
camente diferentes de las habituales de XGJ, con una histologia en
la que se solapan células con caracteristicas propias tanto de XGJ
como de HCL. Este caso apoyaria la hipotesis que sugiere que XGJ y
HCL comparten una histogénesis comdn.

29. TUMORES VASCULARES Y OSTEOLISIS. PRESENTACION
DE 4 CASOS

J. del Pozo?, J.C. Lopez Gutiérrez®, M. Gomez-Tellados,
F. Sacristan? y C. Pefa Penabad?

aServicio de Dermatologia. Unidad de Anomalias Vasculares
Pedidtricas. CHU A Corufa. Espafa. *Servicio de Cirugia
Pedidtrica. HU La Paz. Madrid. Espana. Servicio de Cirugia
Pedidtrica. Unidad de Anomalias Vasculares Pedidtricas; Servicio
de Anatomia Patoldgica. Unidad de Anomalias Vasculares
Pedidtricas. CHU A Coruiia. Espana.

Introduccion: Se ha descrito osteolisis asociada a diversas mal-
formaciones vasculares de tipo venoso, linfatico o malformacio-
nes arteriovenosas, pero el estimulo que genera este cambio en
el hueso es desconocido. Los osteoclastos, las células que reab-
sorben hueso, juegan un papel de gran importancia en la remo-
delacion o6sea, pero los mecanismos moleculares por los que se
activan y como se van formando las areas liticas son poco cono-
cidos.

Material y métodos: Presentamos 4 ninos (2, 4, 5y 11 anos respec-
tivamente) con osteolisis del humero (2), tibia y escapula en el
contexto de hemangioendotioma kaposiforma/angioma en penacho
de tejidos blandos. Dos de ellos desarrollaron un fenomeno de Kas-
sabach Merritt con buena respuesta a vincristina, aspirina y ticlopi-
dina. La osteolisis aparecié de forma tardia focal en 3 pacientes y
multifocal en uno, originando fracturas patoldgicas en dos casos
(himero y tibia/peroné). No se observo regeneracion 6sea en nin-
glin caso a pesar de la buena evolucion clinica que presentaron.
Conclusiones: La osteolisis suele tener una presentacion muy agre-
siva en las malformaciones vasculares (sindrome de Gorham-Stout
o linfangiomatosis), sin embargo en los pacientes con tumores
vasculares el proceso osteolitico es tardio y lentamente progresivo.
Los avances en la investigacion linfatica han identificado varias vias
linfangiogénicas que pueden jugar un papel relevante en la osteo-
lisis

30. EXPERIENCIA DE UNA UNIDAD MULTIDISCIPLINAR
DE ATENCION INTEGRAL DE LA NEUROFIBROMATOSIS
TIPO 1l. PAPEL DEL DERMATOLOGO

|. Bielsa Marsol?, A. Plana Pla?, C. Carrato Mofino®,
M.T. Fernandez-Figueras® y C. Ferrandiz Foraster?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitari Germans Trias i Pujol. Badalona. Universitat
Autonoma de Barcelona. Espana.

Introduccion: Las lesiones cutaneas en la neurofibromatosis
tipo Il (NF2) son, a diferencia de la neurofibromatosis tipo I,
menos frecuentes y numerosas y, por ende, menos conocidas. La
NF2 suele diagnosticarse en la edad adulta joven (segunda o
tercera década de la vida) cuando aparecen los neurinomas del
VIII par craneal u otros pares craneales, si bien los tumores cu-
taneos y las anomalias oculares suelen ser las primeras manifes-
taciones clinicas presentes, con frecuencia, desde la infancia. A
pesar de ello, el diagnéstico de la enfermedad en esta fase de
la vida es dificil debido, en parte, a la escasa expresividad de
las lesiones cutaneas, pero también debido a su limitado cono-
cimiento. Se describen las caracteristicas clinicas y microscopi-
cas de las lesiones observadas en los pacientes que, afectos de
una NF2, se han atendido en una unidad multidisciplinar de
atencion integral de NF2, creada hace 3 afos en nuestro centro
hospitalario.
Material y métodos: Estudio descriptivo y prospectivo en el que se
ha realizado la revision sistematica de la piel en todos los pacientes
que afectos de una NF2 se han visitado en la unidad multidiscipli-
nar, desde enero de 2010. Siguiendo una base de datos previamente
disefada, se han recogido los datos clinicos (nUmero, tamafo y lo-
calizacion) de las manchas café con leche y lesiones sospechosas de
corresponder a proliferaciones de origen neural. Algunas de estas
lesiones se biopsiaron/extirparon y se analizaron los hallazgos mi-
croscopicos.
Resultados: Se ha recogido un total de 20 pacientes afectos de una
NF2, 9 (45%) varones y 11 (55%) mujeres, con una edad media de
42 afos (18-62 afnos). En 18 (90%) casos se identifico alguna lesion
cutanea, 11 (55%) de los cuales presentaron manchas café con le-
che (como media, 2 por paciente), 14 (70%) tumores y 4 (20%) pla-
cas. Los tumores fueron nddulos subcutaneos que se localizaron con
mas frecuencia en las extremidades (62%). Las lesiones tipo placa
de color de la piel, superficie algo abollonada y tacto blando, pre-
dominaron en el tronco (75%). En 5 (36%) casos con tumores y en los
4 (100%) con placas, estas lesiones aparecieron por debajo de los
18 afos. Se analizaron microscopicamente un total de 19 lesiones
(15 tumores y 4 placas) procedentes de 10 pacientes que correspon-
dieron a 6 schwannomas y 13 tumores hibridos/hamartomas de ori-
gen neural.
Discusion: En nuestra experiencia, un elevado nimero de pacientes
con NF2 presentaron manifestaciones en la piel en forma de tumo-
raciones subcutaneas y placas, estas Gltimas presentes desde la
infancia. Estas lesiones correspondieron a proliferaciones benignas
de células de Schwann, a veces claros schwannomas y, con mas
frecuencia, tumoraciones mas complejas que definimos como tu-
mores hibridos/hamartomas. En estos pacientes, la localizacion
anatomica (SNC) del resto de tumores que desarrollan comporta
una gran morbilidad y una muerte temprana. Sin embargo, la super-
vivencia puede mejorar gracias al diagndstico precoz de la enfer-
medad y a un mejor tratamiento de la misma en centros
especializados. Un mejor conocimiento de las manifestaciones cu-
taneas por parte de los dermatologos puede ayudar en este diag-
nostico precoz.
Bibliografia
Asthagiri AR, Dilys MP, Butman JA, Kim HJ, et al. Neurofibromatosis
type 2. Lancet. 2009;6:1974-86.
Evans DG. Neurofibromatosis type 2: a clinical and molecular re-
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31. ;Y DESPUES QUE?

R. de Lucas Laguna, M. Feito Rodriguez, P. Maldonado Cid,
R. Paz Pérez, R. Maseda Pedrero, K. Vorlicka
y A. Rodriguez Bandera

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid.
Espana.

Introduccioén: La practica de la dermatologia pediatrica es una dis-
ciplina que a menudo exige un esfuerzo diagndstico, en especial en
el caso de las genodermatosis y de los sindromes complejos. La
actualizacion en nuestros conocimientos y la medicina basada en la
evidencia. El proceso diagnostico en ocasiones representa un ver-
dadero desafio y puede “agotar” nuestros esfuerzos. El manejo a
largo plazo del paciente con un sindrome o una genodermatosis sin
tratamiento curativo representa, en mi opinion el verdadero desa-
fio.

Casos clinicos: Se presenta una serie de pacientes con patologias
de dificil diagnostico, genodermatosis o sindromes cuyas manifes-
taciones clinicas o complicaciones suponen una grave disminucion
de la calidad de vida del paciente. Se proponen soluciones o tera-
pias al margen de lo farmacoldgico, cuyo resultado ha sido clara-
mente satisfactorio.

Discusion: Nuestros casos han representado un verdadero desafio
diagnostico o terapéutico, las secuelas de los tratamientos, las ma-
nifestaciones clinicas y/o las repercusiones psicoldgicas nos hicie-
ron buscar alternativas. Quizas lo mas importante es humanizar la
relacion médico paciente, la respuesta a la pregunta ;y después
qué? la vamos a contestar entre todos.

Posteres

1. ACANTOSIS NIGRICANS NEVOIDE

M.L. Martinez?, J.M. Azaha?, M.T. Lopez?, M. Gomez?
y L. lhiguez de Onzono®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital General de Villarrobledo y Hospital General Universitario
de Albacete. Espana.

Introduccion: ELl término acantosis nigricans nevoide también cono-
cido con el acréonimo RAVEN (“rounded and velvety epidermal ne-
vus”) hace referencia a una rara forma de nevus epidérmico pero
con caracteristicas clinicas de acantosis nigricans. Presentamos un
caso clinico de esta entidad.

Caso clinico: Nuestra paciente es una nifa de 4 afos de edad sin
antecedentes personales ni familiares de interés derivada por la
aparicion de una lesion asintomatica en espalda presente desde
el primer ano de vida, con crecimiento progresivo posterior. A la
exploracion fisica se observaba en la region superior derecha de
la espalda una placa marronacea redondeada de borde policicli-
co e hiperpigmentado con tacto aterciopelado y distribucion li-
neal. Se realiz6é biopsia de la lesion donde se observaba
hiperqueratosis, acantosis y papilomatosis. Con los hallazgos
clinicos e histoldgicos se llegé al diagndstico de acantosis nigri-
cans nevoide o RAVEN. La analitica de sangre, incluyendo deter-
minacion de glucemia, fue normal. Tras un afo de evolucidn la
lesion permanece estable y no han aparecido nuevas lesiones
similares.

Discusion: Los nevus epidermicos constituyen un grupo de lesiones
hamartomatosas benignas que habitualmente aparecen al naci-
miento o durante la infancia temprana. Raramente, pueden simular
clinica e histoloégicamente una acantosis nigricans distribuida segln
las lineas de Blaschko, constituyendo lo que se ha llamado acantosis

nigricans nevoide o RAVEN (“rounded and velvety epidermal ne-
vus”). A diferencia de la acantosis nigricans tipica que apareceria
como placas aterciopeladas hiperpigmentadas de predominio en
pliegues, la acantosis nigricans nevoide se caracterizaria por placas
anulares hiperpigmentadas, en ocasiones policiclicas de disposicion
lineal, sin relacionarse con patologias endocrinas, neoplasias, sin-
dromes o toma de medicacion. En la histologia aparece hiperquera-
tosis, acantosis y papilomatosis, sin otros hallazgos de interés. Las
lesiones parecen mantenerse estables en el tiempo, con una evolu-
cion benigna, sin existir tratamiento satisfactorio hasta el momen-
to actual a excepcion de la cirugia, limitada por el tamafio y la
distribucion que presentan.

Conclusiones: Pese a presentar hallazgos clinicos e histoldgicos co-

munes con las lesiones de acantosis nigricans tipicas, la entidad

catalogada como RAVEN se corresponderia con un nevus epidérmico
de presentacion atipica.
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2. ANGIOFIBROMAS FACIALES UNILATERALES

B. Gonzalez?, F. Liuti?, H. Morales?, D. Islas?, L. Borrego?,
T. Montenegro®, J. Rodriguez?, Z. Hernandez?, E. Soler?, Y. Pefate?,
D. Lujan?, P. Melwani?, P. Almeida? y J. Hernandez?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario Universitario Insular Materno-Infantil de
Gran Canaria. Las Palmas. Espana.

Introduccién: Los angiofibromas faciales son lesiones cutaneas que
suelen seguir una distribucion bilateral, y se han asociado tradicio-
nalmente a diferentes sindromes neurocutaneos, fundamentalmen-
te la esclerosis tuberosa. Los casos unilaterales son menos
frecuentes y su etiopatogenia no ha sido totalmente aclarada. Su
histologia es indistinguible de las papulas fibrosas de la nariz, de
aparicion en la edad adulta.

Caso clinico: Paciente mujer de 10 afos de edad, sin antecedentes
familiares de interés, y con antecedentes personales de dermatitis
atopica y asma, asi como cirugia de dedo supranumerario del pri-
mer dedo de la mano derecha. Acudié a nuestro servicio en noviem-
bre de 2011, refiriendo lesiones cutaneas faciales desde los cuatro
anos de edad, asintomaticas, que habian aumentado en nimero
progresivamente. En la exploracion fisica se apreciaban en la hemi-
cara izquierda, multiples papulas eritematosas, milimétricas, agru-
padas, no infiltradas. El estudio histoldgico confirmoé el diagndstico
de angiofibroma. Se realiz6 una ecografia renal, un estudio ecocar-
diografico y un estudio oftalmologico que no presentaron hallazgos
patologicos. No habia antecedentes de convulsiones y el examen
neurolégico fue normal.

Discusion: Los angiofibromas faciales aparecen en el 42%-90% de
los pacientes con esclerosis tuberosa, habitualmente con una dis-
tribucion bilateral. Hasta la fecha, se han descrito 22 casos de
pacientes con angiofibromas faciales unilaterales. De estos, solo
siete tenian otros criterios diagnosticos de esclerosis tuberosas
(Conferencia de Consenso sobre la Esclerosis Tuberosa de 1998), y
solo cuatro cumplian los criterios clinicos suficientes para hacer el
diagnostico de Esclerosis Tuberosa. Algunos de estos casos presen-
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taron anomalias en 6rganos internos como angiomiolipomas rena-
les y calcificaciones cerebrales. Entre las hipotesis sobre la
etiopatogenia de los angiofibromas faciales unilaterales, la mayo-
ria de autores apunta hacia un posible mosaicismo genético que
genere una forma segmentaria de esclerosis tuberosa, como ocu-
rre en otros sindromes neurocutaneas como la neurofibromatosis.

Otros sugieren que podria tratarse de una entidad clinica diferen-

ciada.
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3. ANGIOQUERATOMAS DE MIBELLI

M. Valdivielso-Ramos?, A. Burdaspal®, S. Galiano?, C. Mauledn?,
E. Chavarria?, C. Silvente? y C. de la Cueva?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Infanta Leonor. Madrid. Espana.

Introduccion: El angioqueratoma (AQ) acral o de Mibelli fue descri-
to por Mibelli en 1889. Esta constituido por multiples papulas de 2-5
mm de diametro, de color rojo-pUrpura, de superficie hiperquera-
tosica, que se localizan de forma simétrica en el dorso de los dedos
de manos y pies, y con menor frecuencia en codos, rodillas y pabe-
llones auriculares.
Caso clinico: Paciente de 14 anos de edad sin antecedentes de in-
terés, que acude a la consulta de dermatologia pediatrica para va-
loracion de lesiones puntiformes eritemato-purpuricas de aparicion
lentamente progresiva en las caras laterales de los dedos de ambas
manos, asintomaticas. No presentaba lesiones en otras localizacio-
nes. Se descarto la existencia de acrocianosis, perniosis, ulceracio-
nes o de traumatismos digitales cronicos. No habia historia familiar
de lesiones similares. El estudio histopatologico mostro la presencia
de pequenos vasos dilatados congestivos en la dermis papilar, junto
a hiperplasia epidérmica, acantosis, e hiperqueratosis ortoquerato-
sica. La inmunotincion con D2-40 result6 negativa.
Discusion: El término de AQ define aquellas malformaciones vascu-
lares constituidas por vasos dilatados en la dermis superficial junto
a una hiperplasia de la epidermis suprayacente, y debe reservarse
para aquellas lesiones adquiridas. Se reconocen cuatro variantes
clinicas: AQ solitario, AQ de Fordyce, AQ de Mibelli, y AQ corporal
difuso. EL AQ de Mibelli es un trastorno hereditario que se transmite
con caracter autosomico dominante y representa un 3% del total. Es
mas frecuente en mujeres, y suele aparecer durante la infancia o
la adolescencia. Se ha asociado con perniosis y acrocianosis. Las
lesiones siguen un curso progresivo, con aparicion de ocasional ul-
ceracion. Un subgrupo de estas lesiones se asocia a conectivopa-
tias. Recientemente se ha descrito la utilidad del laser de Nd:YAG
de pulso largo para tratamiento del AQ.
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4. BEBE COLODION. PRESENTACION DE TRES CASOS

A. Batalla?, A. Florez?, C. Posada?, L. Rodriguez-Pazos®, E. Roson?
y C. de la Torre®

aServicio de Dermatologia. Xestion Integrada Pontevedra-Salnés.
Complejo Hospitalario de Pontevedra. Espaia. *Servicio de
Dermatologia. Complejo Hospitalario Universitario de Santiago de
Compostela. A Coruna. Espana.

Introduccion: El bebé colodion se caracteriza por una membrana
brillante que cubre la totalidad de la piel del recién nacido. Se
trata de un proceso infrecuente debido a una alteracion en el desa-
rrollo epidérmico intraltero'.
Casos clinicos: Presentamos tres casos de bebé colodion vistos en
el Servicio de Dermatologia del Complejo Hospitalario de Ponteve-
dra. Se evallan sus caracteristicas clinicas, tratamientos, compli-
caciones, pruebas complementarias realizadas y diagnostico final.
En lo que respecta a este Gltimo punto, dos de los pacientes evolu-
cionaron a una ictiosis lamelar, mientras que el tercero de los casos
evoluciond hacia una ictiosis congénita con mejoria espontanea.
Discusion: La mayoria de los nifios que presentan esta membrana
colodion desarrollan ictiosis. Lo mas frecuente es que el bebé colo-
dion evolucione a eritrodermia ictiosiforme congénita, seguida, a
cierta distancia, de la ictiosis lamelar y la ictiosis vulgar. No existen
caracteristicas clinicas ni histologicas que sirvan de guia para pre-
decir el diagnostico final'. Estos nifios presentan complicaciones
debido a alteraciones de la funcion barrera de la piel, como deshi-
dratacion hipernatrémica, hipotermia, o infecciones cutaneas y
sistémicas. Sin embargo el pronostico ha mejorado en los Gltimos
afnos debido a los cuidados intensivos neonatales"?.
Conclusiones: A pesar de que el bebé colodion es un fenotipo infre-
cuente, destacamos la importancia de conocer su tratamiento, el
de sus complicaciones, asi como los diferentes procesos a los que
puede dar lugar.
Bibliografia
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5. CARCINOMAS BASOCELULARES ERUPTIVOS TRAS
RADIOTERAPIA EN UN NINO PREVIAMENTE

NO DIAGNOSTICADO DE SINDROME DE GORLIN: UN RETO
TERAPEUTICO

F.J. Garcia-Martinez?, A. Hernandez-Martin®, L. Noguera®,
D. Ruanos, E. Bueno® y A. Torrelo®

aServicio de Dermatologia. Hospital del Sureste. Arganda del Rey.
Madrid. ®Servicio de Dermatologia; <Servicio de Oncologia.
Hospital Infantil del Nifio Jesus. Madrid. Espafia. ‘Unidad de
Medicina Molecular. Departamento de Medicina. Universidad de
Salamanca. Espana.

Introduccion y objetivos: El sindrome de Gorlin o sindrome del
carcinoma basocelular nevoide es un trastorno hereditario caracte-
rizado por el desarrollo de diferentes anormalidades clinicas y una
marcada predisposicion al desarrollo de neoplasias, fundamental-
mente carcinomas basocelulares (CBC).

Caso clinico: Un varén de 7 afos de edad fue valorado en nuestras
consultas por la aparicién de numerosas lesiones asintomaticas en
cuello, espalda y abdomen de 6 meses de evolucion. Entre sus an-
tecedentes se incluian la macrocefalia y un meduloblastoma grado
IV recientemente tratado con quimioterapia y radioterapia. En la
exploracion destacaba la presencia de numerosas lesiones papulo-
sas en la cara anterior y posterior del cuello, asi como en la region
media de la espalda y el abdomen. Los hallazgos dermatoscdpicos
e histopatoldgico confirmaron el diagnostico de CBC. El estudio ge-
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nético mostro una mutacion en el exon 3 (c.402C > T; p.R135X) del
gen PTCH1, estando ausente dicha mutacion en ambos progenito-
res. Dado el elevado nimero de lesiones, se indicé tratamiento lo-
cal con Imiquimod al 5% en crema y acitretino oral como
quimioprevencion, observandose buena tolerancia al tratamiento y
regresion de gran nimero de lesiones.
Discusion: El sindrome de Gorlin es el trastorno hereditario asocia-
do al CBC mas frecuente. Desde el punto de vista clinico nuestro
paciente cumplia un criterio diagnoéstico mayor (mas de 2 CBC en un
paciente de menos de 20 anos de edad) y dos criterios menores
(macrocefalia y meduloblastoma). Sin embargo, no fue diagnostica-
do hasta la aparicion repentina de los CBC desencadenados por la
radioterapia. La cirugia y el resto de técnicas ablativas del CBC
suelen ser la primera linea de tratamiento, salvo que conlleven
procedimientos deformantes o incapacitantes. Aunque los retinoi-
des sistémicos han sido utilizados como agentes quimioprofilacticos
para el cancer cutaneo no melanoma en otros grupos etarios, no
existen directrices sobre el tipo, la dosis y la duracion del mismo en
la edad pediatrica.
Conclusiones: La radioterapia debe utilizarse con extrema precau-
cion en los pacientes con sindrome de Gorlin. El manejo de los CBC
multiples en los nifios es complejo, principalmente debido a la fal-
ta de la experiencia. La quimioterapia topica y la quimioprevencion
con retinoides orales parecen ser una buena alternativa, pero se
necesitan ensayos clinicos que permitan evaluar su eficacia.
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6. CICLOSPORINA ORAL DE FIN DE SEMANA: UNA NUEVA
OPCION TERAPEUTICA EN PACIENTES CON DERMATITIS
ATOPICA GRAVE

E. Martinez Garcia, C. Garrido Colmenero, G. Blasco Morente,
C. Martinez Peinado, I. Valenzuela Salas, P. Nogueras Morillas
y J. Tercedor Sanchez

Unidad de Gestion Clinica de Dermatologia y Venereologia.
Hospital Universitario Virgen de las Nieves. Granada. Espafa.

Introduccion: El tratamiento de la dermatitis atopica (DA) grave es
un reto terapéutico, en el cual empleamos, entre otros, la ciclos-
porina A (CyA). Sin embargo, su uso no puede mantenerse a largo
plazo porque se ha asociado con efectos adversos graves. La pauta
de fin de semana ha sido usada para minimizar los riesgos sin pérdi-
da de beneficio clinico. Presentamos una serie de 5 pacientes tra-
tados con CyA en pauta de fin de semana.

Casos clinicos: Presentamos 5 pacientes, cuatro varones y una mu-
jer (edad media 13,8 afos), con DA grave que habian precisado
tratamiento con CyA 5 mg/kg/dia durante mas de un afo con buena
respuesta y tolerancia. Para evitar la toxicidad farmacoldgica de la
pauta diaria de CyA pasamos a una pauta intermitente de 5 mg/kg/
dia los sabados y domingos. En la exploracion fisica de los pacientes
a los tres meses se evidencio el mantenimiento de la respuesta te-
rapéutica en todos, salvo uno, el cual tuvo que volver a la pauta
diaria con CyA. La ciclosporinemia se mantuvo en niveles inferiores
a los observados en tratamientos con pauta continua.

Discusion: El éxito de la pauta de CyA de fin de semana podria ex-
plicarse por su rapido efecto sobre las células inflamatorias y endo-
teliales. Ademas, la CyA, que es sustancialmente soluble en su
formulacion en microemulsion, se somete a una amplia distribucion
fuera de la circulacion sistémica con la acumulacion en el tejido
adiposo, lo que garantiza un reservorio de CyA en la hipodermis y
por tanto una mayor biodisponibilidad del farmaco en la epidermis,

donde los lipidos constituyen el 30% del espesor de la capa cornea.

La toxicidad renal asociada con la CyA esta relacionada con la dosis

y se produce casi exclusivamente con la exposicion prolongada a

dosis > 5 mg/kg/dia. Para disminuir la toxicidad del uso de este

farmaco a largo plazo y dado que la suspension del tratamiento con
este conlleva una recaida en el 75% de los casos, decidimos modifi-
car la pauta de administracion de la CyA a fines de semana en base

a un estudio reciente que describia su utilidad en pacientes con

psoriasis, reduciendo de esta manera la dosis acumulada y ciclospo-

rinemia.

Conclusiones: Nuestra serie de casos sugiere que la CyA en pauta

de fin de semana podria ser una nueva opcion terapéutica en pa-

cientes con dermatitis atopica grave con falta de respuesta a trata-
mientos topicos y necesidad de suspension de tratamientos
continuos con CyA.
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7. CRIOGLOBULINEMIA MIXTA ESENCIAL EN LA EDAD
PEDIATRICA

C. Prat Torres?, M. Garcia Font?, N. Curco Botargues?,
P. Vives Vila?, M.A. Gonzalez-Ensenat®, X. Tarroch<, H. Rierad,
E. Iglesiase, J. Antone y A. Vicente®

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitari Mutua de
Terrassa. Barcelona. *Servicio de Dermatologia. Hospital Sant
Joan de Déu. Universitat de Barcelona. Servicio de Anatomia
Patolégica; Servicio de Reumatologia. Hospital Universitari
Mutua de Terrassa. Barcelona. <Servicio de Reumatologia.
Hospital Sant Joan de Déu. Universitat de Barcelona. Espafia.

Introduccion: La crioglobulinemia mixta (CM) o vasculitis crioglo-
bulinémica es una vasculitis de pequeio vaso que afecta principal-
mente a la piel, las articulaciones, el sistema nervioso periférico y
los rifiones. EL 80% de las crioglobulinemias mixtas estan causadas
por el VHC pero también se han asociado a otras infecciones, enfer-
medades autoinmunes y procesos linfoproliferativos de células B.
Cuando no existe ninguna causa asociada se denomina crioglobuli-
nemia mixta esencial (CME). Existen muy pocos casos reportados de
CM en la edad pediatrica.

Caso clinico: Nina de 11 afnos que inicia un cuadro de lesiones pur-
puricas e intenso dolor en ambos tobillos. No presentaba antece-
dentes de sangrados ni diatesis hemorragica. En el estudio analitico
y de coagulacion, Unicamente destacaba un TTPA ligeramente alar-
gado (48,3). La nifa continuaba presentado brotes de lesiones pur-
puricas en extremidades inferiores por lo que se amplia el estudio
analitico y se realiza una biopsia cutanea. En la analitica se detec-
tan una crioglobulinas elevadas 30 mg/100 ml a expensas de IgM e
IgG policlonales. La biopsia cutanea presenta una vasculitis leuco-
citoclastica. Ante la sospecha de crioglobulinemia se solicita: una
analitica general con PCR normal; un sedimento de orina sin altera-
ciones; serologias: VHB, VHC, HIV negativos; inmunologia: ANA,
ENA, ANCA negativos y Ac anticardiolipinas IgM en el limite alto de
la normalidad, FR elevado 302 Ul/ml y complemento normal; estu-
dio de subpoblaciones linfocitarias B, T y NK normales; eco abdomi-
nal normal y el control de las crioglobulinas a los 3 meses sigue
elevado. Con todos estos hallazgos se diagnostica de CME. El mane-
jo terapéutico de la nifa es complicado, recibe tratamiento con
corticoides orales a dosis de 1 mg/Kg/dia con mejoria del cuadro
clinico pero con frecuentes brotes de vasculitis al intentar reducir
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la dosis. Se inicia tratamiento con colchicina con poca respuesta

clinica y se introduce metotrexato oral a dosis de 0,5 mg/kg/dia, el

cual controla parcialmente la enfermedad, requiriendo tratamien-

tos puntuales con corticoides orales.

Conclusiones: La CM es una entidad muy infrecuente en la edad

pediatrica; por este motivo la determinacion de las crioglobulinas

no se realiza de forma rutinaria ante un cuadro de vasculitis infan-

til a diferencia de lo que sucede en el adulto. Las manifestaciones

cutaneas de la crioglobulinemia mixta aparecen en el 100% de los

casos, por lo que es importante tenerla siempre presente aunque

estemos delante de un paciente pediatrico. El curso clinico es des-

conocido pero parece ser torpido, como en el adulto y con impor-

tantes dificultades terapéuticas.
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8. DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS
EN LA INFANCIA

R. Fernandez-Torres?, R. Iglesias Conde?, M. Avellaneda Oviedo®,
J.A. Vazquez Buenos, S. Paradela?, M.T. Yebra-Pimentelc,
W. Martinez Gémez® y E. Fonseca?
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Introduccion: El dermatofibrosarcoma protuberans (DFSP) es un
tumor fibrohistiocitario de grado intermedio de malignidad, relati-
vamente infrecuente en la infancia, con alrededor de 200 casos
descritos en la literatura. Presentamos un nuevo caso de DFSP en la
edad pediatrica.

Caso clinico: Paciente varon de 9 aios de edad que presentaba una
lesion macular, anular, eritemato-violacea y ligeramente indurada,
de 2 afios de evolucidn, en la region toracica izquierda. Con la sos-
pecha clinica de morfea o lesion vascular se realizé una biopsia
cutanea donde se observd una epidermis sin alteraciones y un infil-
trado densamente celular, con células fusiformes, en la dermis me-
dia y profunda, extendiéndose al tejido celular subcutaneo, con
presencia de alguna figura de mitosis aislada. El estudio inmunohis-
toquimico fue positivo para CD34 y el indice de proliferacion celular
(MIB1/Ki67) del 10%. Con el diagndstico de DFSP se realiz6 una ex-
tirpacion con 3 cm de margen perilesional y en profundidad hasta
la fascia, incluyendo en la reseccion la fascia anterior del pectoral
mayor. Se reconstruyo el defecto con un injerto laminar procedente
de la piel del muslo. En el estudio histoldgico se observaron los
mismos hallazgos que en la biopsia, una proliferacion fusocelular
muy infiltrativa, tanto en horizontal como en profundidad, llegando
hasta el tejido celular subcutaneo pero alejada del margen quirdr-
gico. Se realizd un estudio citogenético donde se observé una tras-
locacion entre los cromosomas 17 y 22.

Discusion: Las caracteristicas clinicas e histologicas del DFSP infan-
til son similares a las del adulto, sin embargo, debido a que es un
tumor infrecuente y que la forma de presentacion puede ser hete-
rogénea, resulta dificil de diagnosticar en estadios iniciales, con un
tiempo medio para llegar a un diagndstico definitivo de 5 anos en
algunas series de casos infantiles. El estudio inmunohistoquimico
confirma el diagnostico, siendo positivo con CD34 y vimentina y
negativo para S100, factor Xllla, desmina y actina del musculo liso.
La anomalia citogenética caracteristica en el 70-90% de casos es un
anillo cromosémico supernumerario o la traslocacion entre los cro-
mosomas 17y 22, que produce la fusion del gen COL1A1 (cadena a1
del colageno tipo 1) con el gen PDGFB (cadena B del factor de

crecimiento derivado de las plaquetas). Esta anomalia permite di-
ferenciarlo del hamartoma dendrocitico dérmico, una entidad be-
nigna con células CD34 positivas pero sin la expresion de
COL1A1-PDGFB en los estudios moleculares. Aunque tiene un bajo
potencial de metastasis y la tendencia a la recurrencia después de
la extirpacion quirtrgica es menor que en los adultos, el tratamien-
to de eleccidn es la extirpacion con margenes amplios.
Conclusiones: Dado que el DFSP es un tumor infrecuente en la in-
fancia es necesario un alto indice de sospecha, y realizar estudios
inmunohistoquimicos y moleculares para diagnosticarlo precozmen-
te y diferenciarlo de otros procesos benignos.
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9. DERMATOMIOSITIS CON MDAS5 POSITIVO,
UN ANTICUERPO TEMIDO
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Introduccién: Presentamos un caso de dermatomiositis con deter-
minacion positiva para un anticuerpo recientemente descrito, el
MDAS5 (anticuerpo anti diferenciacion de melanoma asociado al
gen 5).

Caso clinico: Nifa de 15 anos que acude a la consulta por lesiones
de 3 meses de evolucion en cara, area del escote y miembros supe-
riores. La paciente referia artralgias de miembros inferiores, dedos
de manos y codos, ademas de pérdida de 8 kg de peso en los Gltimos
dos meses. En el momento de la consulta, se encontraba afebril, sin
debilidad muscular asociada. A la exploracion se objetivaron dife-
rentes lesiones: a) placas eritematosas en mejillas y puente nasal;
b) placas descamativas de coloracion blanquecina en codos y rodi-
llas; c) Lesiones sugerentes de papulas de Gottron sobre articula-
ciones de mano derecha e izquierda y d) eritema periungueal. Por
otro lado, también fue evidenciada una artritis de codo derecho,
carpos e interfalangica proximal de mano derecha e izquierda. En-
tre las pruebas complementarias destacaba una CPK 152 IU/L, GOT
106 UL/l y GPT 107 Ul/L. El hemograma, asi como el resto de la
bioquimica, inmunoglobulinas, factor reumatoide y complemento
eran normales, sin alteraciones significativas. Los anticuerpos (ac)
antinucleares, ac anti dsDNA,ac anti Ro/SS-A,ac anti Sm,ac anti
RNP, ac anti Jo-1,IgM e IgG anticardiolipina,anticoagulante lipido,
eran negativos. Radiografia de térax normal. Con diagnodstico de
dermatomiositis se inici6 tratamiento con hidroxicloroquina diaria,
gammaglobulina i.v semanal, corticoides orales, corticoides topicos
y tacrolimus topico. También requirio ciclos de ciclofosfamida, pre-
sentando mejoria de las lesiones y desaparicion de la artritis y as-
tenia. Para completar la valoracion se solicitd anticuerpo anti MDAS
el cual resulto positivo. Por ello, fue derivada al Servicio de Neumo-
logia, el cual solicité una espirometria que fue normal con buena
funcion pulmonar. Actualmente esta estable, y esta siendo tratada
con micofenolato mofetilo, hidroxicloroquina y prednisona.
Discusion: La dermatomiositis (DM) es una miopatia inflamatoria
autoinmune que implica fundamentalmente la afectacion en distin-
tos grados del musculo, la piel, y el pulmén. La DM, como otras
enfermedades autoinmunes, presenta autoanticuerpos que se aso-
cian con distintos fenotipos clinicos, siendo Utiles en el diagnostico
y en el prondstico. En 2005, Sato et al identificaron un nuevo anti-
cuerpo que reconocia una proteina de 140 kD en pacientes con DM
y DM tipo amiopatica (inicialmente denominado “CADM-140") y
posteriormente identificado como anticuerpo anti diferenciacion de
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melanoma asociado al gen 5. EL MDA5 es una helicasa ARN especifi-
ca implicada en la eliminacion de virus de ARN, cuya activacion
conduce a la produccion de interferones tipo 1. La DM asociada al
anticuerpo MDA-5 se ha relacionado con enfermedad intersticial
pulmonar (EIP) progresiva y un fenotipo cutaneo distinto (especial-
mente Ulceras y vasculopatia), con minima o ausente inflamacion y
dano muscular. El anticuerpo MDA5 disminuye con el tratamiento
sugiriendo que podria ser un marcador de severidad de la enferme-
dad. Nuestra paciente no ha presentado dicha clinica cutanea ni
afectacion pulmonar, lo cual atribuimos probablemente a que des-
de el inicio se ha tratado de forma intensiva.

Conclusiones: La EIP es una patologia grave cuyo diagndstico y tra-

tamiento inmunosupresor precoz e intensivo es de importancia cri-

tica para el prondstico, por lo que remarcamos la importancia de
solicitar el anticuerpo anti MDA5 en todo paciente con dermatomio-
sitis.

Bibliografia

Fiorentino D, Chung L, Zwerner J, et al. The mucocutaneous and
systemic phenotype of dermatomyositis patients with antibodies
to MDA5 (CADM-140): a retrospective study. J Am Acad Derma-
tol. 2011;65:25-34.

Gono T, Kawaguchi Y, Satoh T, et al. Clinical manifestation and
prognostic factor in anti-melanoma differentiation-associated
gene 5 antibody-associated interstitial lung disease as a compli-
cation of dermatomyositis. Rheumatology (Oxford). 2010;
49:1713-9.

Sato S, Hirakata M, Kuwana M, et al. Autoantibodies to a 140-kd
polypeptide, CADM-140, in Japanese patients with clinically
amyopathic dermatomyositis. Arthritis Rheum. 2005;52:1571-6.

10. DEL DIAGNOSTICO CLINICO AL GENETICO. EL DEVENIR
DE LOS TIEMPOS EN DERMATOLOGIA PEDIATRICA A
PROPOSITO DE UN CASO DE PROGERIA
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Madrid. Espana.

Introduccién: En los ultimos afos los dermatologos pediatricos es-
tamos asistiendo a importantes avances, con la descripcion y el
descubrimiento de las alteraciones genéticas en multitud de sindro-
mes y trastornos que desde siempre encontrabamos en nuestras
consultas. En la actualidad encontramos un gran apoyo con la cola-
boracién de nuestros compaferos genetistas, con los que muchas
veces trabajamos en estrecha relacion. Eso no quita para que no
olvidemos que debemos seguir viendo “enfermos” o “pacientes” y
no solo “sindromes”.

Caso clinico: Queremos presentar en este poster-homenaje a Nés-
tor, un nifo canario que fue paciente del Servicio de Dermatologia
Pediatrica del Hospital del Nifio JesUs de Madrid en el inicio de la
década de los ochenta; era un nifio que presentaba a sus 4 afos de
vida un retraso ponderoestatural con habito dismorfico progeroide
(nariz fina y acanalada en la punta, hipotriquia difusa, despropor-
cion craneofacial, micrognatia, manos con piel atrofica y esclero-
dermiforme, con rigidez articular generalizada). Se le hizo el
diagnostico de Progeria y seguimiento varios afos hasta que se per-
di6 la pista. Afos después, ya en el nuevo siglo, este paciente, ya
adulto, se puso en contacto con el Dr Lopez Otin (Departamento de
Bioquimica y Biologia Molecular, Instituto Universitario de Oncolo-
gia, Universidad de Oviedo), al tener noticia de sus nuevos trabajos
e investigacion en trastornos del envejecimiento y cancer. Ya para
entonces se habia descrito la Progeria como conjunto de trastornos
genéticos ocasionados por la mutacion puntual en el gen LMNA o en
el gen ZMSPTE24, que ocasionan una proteina prelaminina alterada
y las consecuentes secuelas clinicas por su acimulo'. En Asturias se
le realizaron estudios genéticos y pese a que fenotipicamente Nés-

tor presentaba los rasgos tipicos de los cuadros progeroides, no
habia desarrollado, ni siquiera en la tercera década de la vida, al-
teraciones metabolicas ni cardiovasculares, caracteristicas y mu-
chas veces mortales en los nifios con Progeria de Hutchinson-Gilford.
Esto se corrobord con el diagnostico genético, puesto que lo que se
encontro fue una alteracion en el gen BANF1. Gracias a este descu-
brimiento, que también se detect6 en otro paciente con los mismos
rasgos fenotipicos, se describié el cuadro progeroide denominado
Sindrome Progeria de Nestor-Guillermo?. Néstor padecio de las se-
cuelas fisicas ocasionadas por la progresion de las malformaciones
Oseas y cutaneas y falleci6 recientemente, pero por causas ajenas
a su enfermedad
Discusion: Con esta comunicacion queremos rendir homenaje a
tantos nifos vistos en el pasado, en aquellos afios de dermatologia
clinica ante los que en muchas ocasiones nos sentiamos huérfanos
de informacion que poder transmitir a nuestros pacientes y sus fa-
miliares. Queriamos también anadir una referencia a las denomina-
das “enfermedades raras” que han sido objeto de campanas en los
medios de comunicacion durante este pasado afio 2013, y hacer
hincapié en que las “raras” son las enfermedades y no los enfer-
mos, con los que muchas veces nos une una especial relacion y
complicidad dada la cronicidad y la dificultad, en muchas ocasio-
nes, para llegar a un diagnostico concreto. Hacer hincapié en el
gran apoyo que nos supone, como clinicos, poder contar con nues-
tros companeros investigadores a nuestro lado. De este modo con-
seguimos ayudar a muchos de estos nifos, si bien no con la clinica,
si en poder dar un correcto consejo genético y quién sabe si en al-
gun futuro proximo incluso poder plantear terapias selectivas y di-
rigidas genéticas, como ya esta ocurriendo en algunos tratamientos
oncoldgicos.
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11. DIAGNOSTICO DIFERENCIAL DE PLACAS
HIPERPIGMENTADAS CONGENITAS ASINTOMATICAS
ASOCIADAS A HIPERTRICOSIS
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Introduccion: El diagnostico diferencial de lesiones en forma de
placas hiperpigmentadas congénitas asociadas a hipertricosis es
amplio y recoge gran nimero de entidades.

Casos clinicos: Presentamos cuatro casos clinicos que debutaron
con la aparicion de placas hiperpigmentadas asintomaticas presen-
tes al nacimiento y que asociaban hipertricosis de instauracion pro-
gresiva. Todas las lesiones eran asintomaticas y requirieron estudio
histoldgico, diagnosticandose de cuatro diferentes entidades (an-
gioma en penacho, nevus melanocitico congénito, mastocitoma
solitario y hamartoma congénito de musculo liso). En el caso del
paciente diagnosticado de angioma en penacho se realizé una reso-
nancia magnética para valorar su extension.
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Discusion: El diagnostico diferencial de lesiones congénitas hiper-
pigmentadas asociadas a hipertricosis incluye entidades de etiolo-
gia muy diversa, lo que representa un reto diagnostico para el
dermatodlogo. La ausencia de signos y sintomas especificos en algu-
nos casos nos impide la realizacion de un diagnostico clinico, por lo
que el estudio histopatologico resulta fundamental para una co-
rrecta identificacion del cuadro y la instauracion de medidas diag-
nostico-terapéuticas adecuadas en funcion de la naturaleza de la
lesion. Se debe incluir dentro del diagnostico diferencial a otras
entidades como el neurofibroma plexiformes pigmentado, leiomio-
ma, nevus del tejido conectivo y nevus de Becker congénito.

Conclusiones: El diagnéstico diferencial de las placas hiperpigmen-

tadas congénitas asociadas a hipertricosis es complejo y engloba a

diversas entidades con manejos muy diferentes. La realizacion de

pruebas complementarias se hace indispensable en determinados
casos en los que la clinica no aporta suficientes datos para hacer un
diagnostico especifico.
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12. ECOGRAFIA DERMATOLOGICA EN PEDIATRIA:
UNA HERRAMIENTA UTIL Y RAPIDA EN LA CONSULTA
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La ecografia es un exploracion complementaria inocua, indolora y
rapida, que al igual que en otras especialidades en Dermatologia
esta cobrando un especial interés en los Gltimos 5 afos. En derma-
tologia pediatrica en concreto supone una herramienta rapida y
segura para el dermatologo, y en muchas ocasiones sirve para diri-
gir el tratamiento y tranquilizar a los padres. Su utilidad se puede
ver en el diagnostico de lesiones vasculares como malformaciones
arteriales, venosas o formas mas complejas como el sindrome de
malformaciones capilares- malformaciones arteriovenosas asociado
a mutaciones en el gen RAS. Puede ser de especial interés en la
evaluacion de lesiones en la cola de la ceja que puedan ser la ex-
presion de quistes epidérmicos, quistes dermoides o de nuevo mal-
formaciones arterio-venosas. Ademas puede contribuir a la
diferenciacion entre quistes epidérmicos y pilomatrixomas. En el
caso de patologia inflamatoria la ecografia puede delimitar lesiones
del tejido conectivo, asi como mostrar actividad o respuesta al tra-
tamiento en casos de morfea. De forma ilustrativa se muestra nues-
tra experiencia en el uso de la ecografia en dermatologia pediatrica
y sus aplicaciones en la practica clinica diaria.

13. ENFERMEDAD DE HECK POR VPH-16 TRATADA
CON IMIQUIMOD

F.A. Gemigniani?, |. Zarzoso?, B. Ferrer® y V. Garcia-Patos?
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Introduccion: La infeccion de la mucosa oral por virus del papiloma
humano (VPH) ocasiona verrugas, condilomas y un proceso peculiar,
excepcional en nuestro ambito geografico, conocido como hiperpla-

sia epitelial focal (HEF) o enfermedad de Heck. Presentamos el caso
de una nina de 11 afios de edad, originaria de Haiti, afecta de HEF
por VPH serotipo 16 con una respuesta excelente al tratamiento
con imiquimod.
Caso clinico: Una nifia de 11 afios fue remitida a Dermatologia por
multiples “verrugas” asintomaticas en la muosa oral de un afio de
evolucion y que no habian mejorado tras varias sesiones de criote-
rapia. Era natural de Haiti y tenia un lupus eritematoso sistémico
tratado con corticoides, hidroxicloroquina y acido micofenélico. Al
examen fisico se observaban multiples papulas exofiticas, con su-
perficie papilomatosa, de 3 a 5 mm de diametro y coloracion algo
mas palido que la mucosa adyacente. Las lesiones afectaban exten-
samente las mucosas labiales inferior y superior, yugales, retroco-
misurales y la punta lingual. No tenia lesiones en la piel ni en otras
mucosas. La biopsia fue compatible con hiperplasia epitelial focal,
identificandose VPH serotipo 16. Ante la falta de respuesta a crio-
terapia y acido retinoico topico, a los tres meses se paut6 imiqui-
mod 5%, 3 veces por semana durante un mes, seguido de 5
aplicaciones semanales asociado a acido retinoico 0,1% en orabase
las otras 2 noches durante 2 meses mas. Ademas se indicé vacuna-
cion frente a serotipos de VPH de alto riesgo oncogénico. Las lesio-
nes se resolvieron casi por completo, quedando verrugas aisladas
en las zonas retrocomisurales, que contintan en tratamiento. El
imiquimod fue bien tolerado y no se observaron efectos adversos.
Discusion: La hiperplasia epitelial focal (HEF) o enfermedad de
Heck, es una forma clinica peculiar de infeccion de la mucosa oral
por VPH que afecta a aborigenes americanos y esquimales. Parece
existir una predisposicion genética y estar favorecida por las condi-
ciones precarias de vida (pobreza, mala alimentacion) y la inmuno-
depresion (infeccion por VIH y tratamientos inmunosupresores).
Normalmente aparece en la infancia y puede autorresolverse en
meses, recurrir o persistir durante afios. Con las técnicas actuales
se han aislado VPH hasta en un 80% de casos. En un principio se
asocio especificamente por los serotipos 13 y 32, pero también se
ha relacionado con VPH 1, 6, 11, 16, 18 y 55. El desarrollo de lesio-
nes malignas a partir de la infeccion por serotipos oncogénicos es
excepcional. Como opciones terapéuticas para casos con lesiones
extensas, antiestéticas y que dificultan la masticacion se han pro-
puesto técnicas ablativas (cirugia, crioterapia, laser, electrocoagu-
lacion) y tratamientos topicos (acido retinoico, podofilina e
imiquimod) e intralesiones y sistémicos (interferones alfa y beta).
El imiquimod parece una alternativa segura y eficaz para tratar
estas lesiones orales.
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14. ENTEROVIRUS: MAS ALLA DEL MANO-PIE-BOCA
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El sindrome mano-pie-boca es una entidad bien conocida por pedia-
tras y dermatologos. Este sindrome se caracteriza por fiebre, lesio-
nes orales y vesiculas en manos, pies y gliteos. Recientemente se
han publicado casos mas graves y atipicos asociados a coxsackie A6,
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concretamente Mathes et al describen 4 formas de presentacion
atipicas de esta entidad causadas por dicho agente: lesiones vesi-
culo-ampollosas y erosivas generalizadas, eccema herpético deno-
minado “eczema coxsackium” en zonas afectadas por dermatitis
eczematosa, erupcion similar a Gianotti-Crosti y una erupcion pe-
tequial o purpdrica.
Objetivos: Conocer los patrones de presentacion de la infeccion
por enterovirus en nuestro hospital.
Material y métodos. Estudio retrospectivo de los pacientes diag-
nosticados de enterovirus en el servicio de Dermatologia. Se hizo
una revision de las historias clinicas, iconografia, anatomia patolo-
gica y datos microbioldgicos. El diagnostico microbioldgico se rea-
lizo por PCR del contenido de las vesiculas, exudado faringeo,
sangre, heces o piel perirrectal. Los pacientes se reclasificaron se-
gun los 4 patrones propuestos por Mathes. Se incluyen 3 casos apor-
tados por el Hospital Universitari Son Espases (Palma de Mallorca).
Conclusiones: Presentamos la experiencia en nuestros hospitales
de estas nuevas formas de presentacion de infeccion por enterovi-
rus. La presentacion clinica del “eczema coxsackium” fue muy fre-
cuente y similar al eccema herpético causado por el VHS 1y 2,
siendo frecuentemente esta la orientacion clinica inicial. Es impor-
tante reconocer estas formas atipicas generalizadas, solicitar estu-
dio microbioldgico y pautar tratamiento sintomatico. Para nosotros
la realizacion de PCR para enterovirus fue de gran ayuda para con-
firmar el diagnoéstico. Resaltamos la necesidad de incluir la infec-
cion por enterovirus como una causa de eccema herpético.
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15. EXANTEMA LATEROTORACICO UNILATERAL
RELACIONADO CON MYCOPLASMA

S. de la Corte-Sanchez, G. Garnacho-Saucedo,
A. Rodriguez-Martin, C. Alcantara-Reifs, R. Salido-Vallejo,
A. Vélez Garcia-Nieto y J.C. Moreno-Giménez

Servicio de Dermatologia y Unidad de Dermatologia Pedidtrica.
Hospital Universitario Reina Sofia de Cordoba. Espafa.

Introduccion: El exantema laterotoracico unilateral (ELU) o peri-
flexural asimétrico es una enfermedad de aparicion epidémica o
esporadica para la que aln no se ha encontrado un agente viral
causal aunque todo los datos clinicos orientan hacia esta etiologia.
El mas relacionado en la literatura es el VEB.

Caso clinico: Paciente de 13 afos sin patologias de interés que acu-
de para valoracion de exantema unilateral localizado en zona pos-
terior de hombro izquierdo extendiéndose hacia la zona lateral
toracica respetando axila asi como en zona posterior de muslo iz-
quierdo. Referia cuadro gripal leve en dias previos con fiebre, cefa-
lea, odinofagia, artralgias y mucosidad abundante. Se realizo
biopsia de la lesion siendo completamente inespecifica con presen-
cia de infiltrado linfocitico perianexial asi como analitica con sero-
logia para diferentes virus. La serologia para VEB, CMV entre otros
fue positiva y sin embargo encontramos Ig M positiva y elevada para
Mycoplasma. En la radiografia de térax no se objetivd compromiso
de vias respiratorias altas. El paciente fue tratado de forma sinto-
matica desapareciendo las lesiones a los 10 dias.

Discusion: El ELU generalmente cursa sin fiebre y sin manifestacio-
nes generales. Consiste en un eritema papuloso confluente minima-
mente vesiculoso y descamativo de distribucidn caracteristica.
Puede ser unilateral o bilateral siendo mas intenso en un lado que

en el otro. Suele afectar la zona toracica lateral y la cara interna
del brazo. También puede extenderse hacia la cara lateral del ab-
domen y la cara anterior del muslo. Puede acompanarse de adeno-
patias. Suele desaparecer de forma espontanea en el transcurso de
1 a 3 semanas tras una descamacion transitoria y sin dejar secuela.
Mycoplasma pneumoniae representa uno de los agentes etiologicos
mas frecuentes de las infecciones del tracto respiratorio. La mayo-
ria de los pacientes tienen una enfermedad respiratoria leve y sélo
un 5% desarrollan neumonia clinica. Se han publicado diferentes
cursos atipicos de las infecciones por Mycoplasma asi como nume-
rosas complicaciones extrapulmonares siendo las alteraciones cuta-
neas de las mas tipicas.
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16. HAMARTOMA FIBROSO DE LA INFANCIA. REVISION
DE 21 CASOS

S. Machan?, L. Noguera-Morel?, I. Colmenera®, D. Azorin®,
A. Hernandez-Martin?, R. de Lucas Lagunac y A. Torrelo?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital del Nifio Jesus. Madrid. <Servicio de Dermatologia.
Hospital La Paz. Madrid. Espana.

Introduccién: El hamartoma fibroso de la infancia (HFI) es un tumor
infantil de tejidos blandos en el que se mezclan componentes fibro-
blastico-miofibroblastico, adiposo maduro y mixoide inmaduro. Pre-
sentamos una revision de 21 casos de HFI en los que se cumplen los
criterios diagnosticos histoldgicos de la lesion.
Casos clinicos: Revisamos 21 casos (15 nifos, 5 nifas) de edades
entre 2 meses y 5 afos. En 5 casos la lesion era congénita, y en 15
se presentd antes de los 2 afios de edad. La forma mas habitual
fue la de una masa de crecimiento rapido (13 pacientes). Se traté
de lesiones solitarias, de entre 1y 6 cm (media 2,7 cm) en 20 ca-
sos, y 2 nddulos en un solo paciente. Las localizaciones mas fre-
cuentes fueron la axila (5 casos) y zona lumbar (4 casos). Todas las
lesiones eran asintomaticas. Todos los casos fueron tratados me-
diante extirpacion quirtrgica menos en un caso, en que se decidid
no realizar tratamiento. No se han producido recurrencias de la
enfermedad en ningln caso. Se realizo estudio inmunohistoquimi-
co en 4 casos, con resultados variables para actina, vimentina y
CD34.
Conclusiones: El HFI se comporta como una lesion de bajo nivel
proliferativo y de comportamiento indolente, con escasa tendencia
a la recurrencia tras la extirpacion. No se ha conseguido establecer
un patron inmunohistoquimico consistente de la lesion, lo que pue-
de revelar su heterogeneidad.
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17. HEMANGIOMA ABORTIVO DE LOCALIZACION PERINEAL

M.P. Pérez-Garcia?, C. Sanchis-Sanchez?, S. de Asis-Cuestas?,
A. Mateu-Puchades?, A. Fuertes-Prosper?, N. Camarasa-Lillo®
y A. Marquina-Vila?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia. Espafa.

Introduccién: El hemangioma es el tumor benigno mas frecuente
en la infancia, con una historia evolutiva caracteristica, una fase de
proliferacion postnatal rapida, seguida de una involucion esponta-
nea lenta. Sin embargo, en algunos hemangiomas el crecimiento es
minimo, por lo que se han denominado hemangiomas minimamente
proliferativos, hemangiomas con crecimiento detenido o hemangio-
mas abortivos (HA).
Caso clinico: Presentamos un caso de HA de localizacién perineal
atendido en nuestro servicio. Nifia de ocho meses de edad, sin an-
tecedentes personales ni familiares de interés, que acude a nuestra
consulta para valoracion de lesiones en region perineal presentes
desde el nacimiento. A la exploracion presentaba en pliegue inter-
gluteo, region perianal y en labios menores placa eritematosa de
bordes mal definidos, con multiples telangiectasias finas en perife-
ria, sin ulceracion. No se evidenciaron anomalias menores del de-
sarrollo asociadas. El estudio histopatoldgico mostro la presencia
de aisladas dilataciones vasculares a nivel de dermis papilar, con
positividad de las células endoteliales para el marcador Glut-1. Con
el diagndstico de hemangioma abortivo, y debido a su localizacion,
se realizaron una RMN de pelvis y de columna lumbo-sacra descar-
tando la presencia alteraciones subyacentes. Desde entonces la
paciente sigue controles periddicos, manteniendo estabilidad clini-
ca.
Discusién: Los hemangiomas con crecimiento minimo o abortivos',
son un tipo de hemangioma infantil caracterizados por la ausencia
de fase proliferativa, o por presentar un componente proliferativo
menor o igual al 25% de su superficie. Clinicamente se presentan a
modo de una macula eritematosa palida con patron reticulado, so-
bre la cual pueden asentar telangiectasias, localizandose en la ma-
yoria de los casos en la mitad inferior del cuerpo, pudiendo en
ocasiones ser confundidos con malformaciones vasculares capilares
o incluso pasando desapercibidos. Mediante el estudio histoldgico y
la expresion de GLUT-1 se ha demostrado que los HA son verdaderos
hemangiomas?. Es fundamental descartar la presencia de anomalias
subyacentes en aquellos segmentarios localizados en cara o region
lumbosacra, al igual que en los hemangiomas infantiles clasicos,
debido a su asociacion con los sindromes PHACES y PELVIS3.
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18. HEMANGIOMAS PERIORIFICIALES. TRATAMIENTO
CON PROPRANOLOL

L. Cubells Sanchez, A.M. Victoria Martinez,
I. Cebrian Garcia e |. Febrer Bosch

Servicio de Dermatologia. Consorcio Hospital General
Universitario de Valencia. Espafa.

Introduccion: Presentamos 24 pacientes con hemangiomas periori-
ficiales describiendo las caracteristicas clinicas, antecedentes per-
sonales, antecedentes maternos y la respuesta al tratamiento
recibido.

Material y métodos: Se trata de un estudio observacional, prospec-
tivo, formado por una cohorte de 24 pacientes con hemangiomas
infantiles de localizacion periorificial, recogidos durante el periodo
de junio de 2008 hasta noviembre de 2013. Los datos fueron obte-
nidos a partir de la anamnesis realizada durante las visitas médicas,
y documentados con las historias clinicas y fotografias digitales. Las
variables analizadas fueron: edad al diagndstico, sexo, semanas de
gestacion, edad materna, peso al nacimiento, antecedente de rea-
lizacion de pruebas invasivas, embarazo gemelaridad, localizacion
del hemangioma, tamafo, presencia de ulceracion, asi como el tra-
tamiento recibido, tiempo de tratamiento, respuesta obtenida y
efectos secundarios.
Resultados: Del total de 80 hemangiomas tratados con Propranolol
oral en nuestro servicio, el 26,3% son de localizacion periorificial.
Dentro de estos, la localizacion mas frecuente es la labial, seguida
de la genital, y en tercer lugar y con la misma frecuencia, los nasa-
les y orbitarios. El sexo mas predominante, con diferencia, fue el
femenino (3 de cada 4) y la edad media obtenida fue de 4,8 meses.
De los 24 casos, 21 recibieron tratamiento con propranolol oral, 2
timolol topico y en 1 se decidi6 vigilancia activa. Todos los pacien-
tes presentaron respuesta al tratamiento con propranolol, califi-
candose de “rapida” en la mayoria de ellos, con un tiempo medio
de duracion del tratamiento de 10 meses. Ademas, fue muy bien
tolerado, recogiéndose como Unico efecto secundario la inquietud
nocturna leve, presente en un 38% de los casos. Como antecedentes
de interés, destacan el parto por cesarea en un 31,8%, prematuri-
dad en el 20,8% y la amniocentesis en el 16,6%. Otros datos obteni-
dos fueron gemelaridad en 3 de los 24 casos y fecundacion por
técnicas de reproduccion asistida en 2 de ellos.
Discusién: Los hemangiomas periorificiales pueden producir com-
plicaciones por lo que debe considerarse su tratamiento. El Propra-
nolol es un tratamiento efectivo, muy bien tolerado y con una
rapida respuesta. El sexo femenino, la prematuridad, el bajo peso
y la realizacion de amniocentesis durante el embarazo, son algunos
de los antecedentes significativos observados en nuestra cohorte
que pueden tener relacion con estos hemangiomas.
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19. HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS
CUTANEA CONGENITA

B. Lozano Masdemont?, L. Gomez-Recuero Muioz?,
V. Parra Blanco®, B. Moreno Garcia¢, M. Campos Dominguez?
y R. Suarez Fernandez®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
<Servicio de Oftalmologia. Hospital General Universitario
Gregorio Marafidén. Madrid. Espana.

Introduccion: La histiocitosis de células de Langerhans se define
como una proliferacion clonal de células con caracteristicas comu-
nes a las de Langerhans. Se entiende como un espectro continuo de
enfermedad que abarca desde la afectacion exclusivamente cuta-
nea o monosistémica a la afectacion multisistémica.

Caso clinico: Se presenta el caso de un neonato de 2 semanas (na-
cido a término tras parto normal) con lesiones cutaneas desde el
nacimiento. Se trataba de 10 papulas y nodulos eritematomarrona-
ceos de entre 3 y 8 mm con superficie costrosa, localizados en cue-
ro cabelludo, ojo izquierdo, tronco, miembros superiores e
inferiores. La de mayor tamafo era un nodulo ulcerado con pedicu-
lo en la conjuntiva del parpado inferior izquierdo. Se tomo una
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muestra cutanea de 4 mm del antebrazo, en la que se encontré un
infiltrado dérmico de células grandes con citoplasma amplio eosino-
filo y nucleo vesiculoso, acompanado de un infiltrado inflamatorio
de eosinofilos y células gigantes multinucleadas. La inmunohisto-
quimica fue positiva para CD1a y S100. Se realiz6 un estudio de
extension con hemograma, coagulacion, bioquimica, analisis de
orina, radiografia de térax, serie 6sea y ecografia abdominal que
resulto normal. Se llegd al diagnostico de histiocitosis de células de
Langerhans cutanea congénita. La evolucion a los 3 meses fue muy
buena, con resolucion de las lesiones y persistencia de pequefas
cicatrices atroficas hiperpigmentadas.
Discusion: La histiocitosis de células de Langerhans se clasifica en:
afectacion monosistémica (unifocal, multifocal), afectacion multi-
sistémica de bajo riesgo (piel, hueso, ganglios linfaticos e hipofisis)
y de alto riesgo (pulmon, higado, bazo y sistema hematopoyético)
con o sin repercusion organica. La clinica exclusivamente cutanea
se produce en un 10%. La morfologia es variable: desde pequenas
papulas y vesiculas en pliegues y cuero cabelludo (diagnostico dife-
rencial con dermatitis seborreica o del pafal) o papulonodulos eri-
tematomarronaceos cubiertos de costra. La morfologia de las
lesiones no permite diferenciar las formas exclusivamente cutaneas
de las multisistémicas ni predecir su evolucion. En el estudio histo-
logico se observa un infiltrado dérmico de células de nucleo renifor-
me y citoplasma abundante y ligeramente eosinofilo (Langerhans)
CD1a+y S100+. La visualizacién de granulos de Birbeck al microsco-
pio electronico contintia siendo el gold standard, aunque no se rea-
liza de rutina. La histologia tampoco permite diferenciar aquellas
formas cutaneas exclusivamente de aquellas con afectacion multi-
sistémica y ni predecir la tendencia a la resolucion, por lo que el
estudio de extension es obligatorio en todos los casos. La evolucion
desde formas exclusivamente cutaneas a afectacion multisistémica
se ha descrito, de ahi que el seguimiento a largo plazo sea obliga-
do.
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20. LIQUEN ESCLEROSO Y ENFERMEDADES ]
AUTOINMUNES. ESTUDIO EN LA POBLACION PEDIATRICA

M. Garcia-Baldovi, M.A. Vicente y M. Gonzalez-Ensefat

Seccién de Dermatologia Pedidtrica. Hospital Sant Joan de Déu.
Universitat de Barcelona. Espafa.

Introduccion: El liquen escleroso (LE) es una enfermedad
inflamatoria crénica mucocutanea frecuente, de predominio feme-
nino y presentacion bimodal. La patogenia exacta es desconocida,
aunque hay evidencias que orientan a un origen autoinmune. La
asociacion del LE y enfermedades autoinmunes ha sido poco estu-
diada en ninos.

Objetivos: Determinar la prevalencia de enfermedad autoinmune
en los pacientes con LE diagnosticados en nuestra unidad.
Materiales y métodos: Estudio retrospectivo de los pacientes diag-
nosticados de LE en el servicio de dermatologia del hospital pedia-
trico de Sant Joan de Déu entre 1987 y 2013.

Resultados: Se revaluan los datos clinicos y parametros seroldgicos
indicativos de autoinmunidad de los casos diagnosticados de LE,
incluyendo 56 nifos (10 nifos y 46 ninas; media de edad: 6,8; rango
de edad de 3-13 afos; ratio nifa:nifio 6:1), 46/56 (82,1%) tenian

afectacion genital y 10/56 (18%) enfermedad extragenital. En nues-
tra serie el LE se asociaba con mas frecuencia a enfermedades
autoinmunes en ninas 7/56 (12,5%) que en nifos 2/56 (3,6%), siendo
la enfermedad mas frecuente asociada la celiaquia 3/9 (33,3%) en
estos pacientes.
Discusion: Existe evidencia que orienta que LE tiene una etiologia
autoinmune. Los puntos que apoyan la hipdtesis son una mayor pre-
valencia de enfermedades autoinmunitarias, la presencia de au-
toanticuerpos y antecedentes de familiares con enfermedad
inmunoldgica en estos pacientes. Desde nuestros conocimientos
este es el primer estudio que estudia la asociacion del LE y enfer-
medades autoinmunes en ninos. La presencia de un componente
autoinmune implicado en su patogenia ayuda a entender su rela-
cion con otras enfermedades y la presencia de autoanticuerpos en
estos pacientes. Nos gustaria resaltar la importancia de realizar un
cribado inicial de procesos autoinmunes en los nifos diagnosticados
de LE.
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21. LIQUEN NITIDUS GENERALIZADO CON RESPUESTA
FAVORABLE A FOTOTERAPIA UVB DE BANDA ESTRECHA

C. Sanchis Sanchez, M.P. Pérez Garcia, A. Zayas Gavila,
J.M. Sanchez Motilla, A. Mateu Puchades y A. Marquina Vila

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Doctor Peset.
Valencia. Espana.

Introduccion: El liquen nitidus (LN) es una enfermedad inflamato-
ria cronica infrecuente, de etiologia desconocida, que afecta fun-
damentalmente a nifios y adultos jovenes. Se caracteriza
clinicamente por la presencia de multiples papulas de pequefio ta-
mano, brillantes, de coloracion de la piel normal, y generalmente
asintomaticas, aunque pueden cursar con prurito de intensidad va-
riable. Habitualmente las lesiones se presentan de forma localiza-
da, afectando a areas circunscritas, aunque se han descrito casos,
como el que presentamos, de distribucion generalizada.

Caso clinico: Se trata de una nifa de 7 afos, sin antecedentes de
interés, que acudio a la consulta por presentar multiples papulas de
pequeiio tamano, agrupadas, pruriginosas, de coloracion de la piel
normal, localizadas en torax, abdomen, espalda, miembros supe-
riores e inferiores. El estudio histolégico mostré una epidermis
adelgazada, con crestas epidérmicas elongadas, que englobaban un
denso infiltrado linfohistocitario localizado en la dermis superficial,
siendo esta imagen denominada “ball and claw” caracteristica del
LN. Se pauté tratamiento con emolientes, corticoides topicos, ta-
crélimus topico y antihistaminicos orales, a pesar de lo cual las le-
siones progresaron, persistiendo ademas el prurito, por lo que, tras
revisar la bibliografia disponible al respecto, se decidi6 tratamien-
to con fototerapia UVB de banda estrecha. Al cabo de tres sesiones
el prurito desaparecio y tras un total de 17 sesiones, con una dosis
acumulada de 10,723 J/cm? y muy buena tolerancia, las lesiones
desaparecieron por completo.

Conclusiones: El curso clinico del LN es impredecible, pudiendo
persistir durante afos, o resolverse de manera espontanea, lo cual
ocurre en la mayoria de los pacientes. Por ello, y al tratarse de una
enfermedad benigna, de predominio en nifios y generalmente poco



140 Resumenes de las comunicaciones de las reuniones del Grupo de Trabajo de Dermatologia Pediatrica (GEDP)

sintomatica, es frecuente mantener una actitud conservadora,
siendo innecesario habitualmente el tratamiento. Sin embargo, en
los casos generalizados, persistentes o sintomaticos, esta indicado
el tratamiento, habiéndose utilizado una amplia variedad de opcio-
nes terapéuticas con resultados variables, entre las que destacan:
antihistaminicos orales, corticoides topicos, inhibidores de la calci-
neurina, retinoides orales y fototerapia. El caso que hemos presen-
tado, asi como otros publicados en la literatura, ponen de
manifiesto que la terapia con UVB de banda estrecha puede ser un
tratamiento alternativo efectivo en casos de LN generalizado, de-
biéndose evaluar de forma individualizada la relacion riesgo/bene-
ficio antes del inicio del tratamiento, sobre todo en ninos.
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22. LUPUS ERITEMATOSO NEONATAL

M.L. Martinez Barranca, E. Romero Sillero, A. Pérez Gil,
G.F. Osorio Gomez, J.M. Rojo Garcia, C. Begines Cabeza
y J. Escudero Ordohez

UGC de Dermatologia. Hospital Universitario Nuestra Sefiora
de Valme. Sevilla. Espana.

Introduccion: En 1928 Alyward hace la descripcion de un neonato
con bloqueo cardiaco en una madre con enfermedad autoinmune.
Pero no fue hasta 1954 cuando el lupus eritematoso neonatal (LEN)
fue descrito por primera vez, por Mc Cuistion y Schoch asociando
las lesiones cutaneas de un recién nacido al factor humoral trans-
placentario de una madre con lupus eritematoso sistémico. Y en
1981 se demostraron los anticuerpos maternos Ro asociados al LEN.
Estos anticuerpos pueden iniciar su paso desde las 16* semana de
gestacion. Las manifestaciones clinicas son variadas, destacando la
afectacion cutanea (30-50% de casos), la cardiaca y otras, menos
constantes sistémicas, si bien la gravedad del cuadro viene deter-
minada por la posibilidad de complicarse con bloqueo cardiaco con-
génito. Es una enfermedad que predomina en mujeres y tiene una
incidencia de 1 por cada 12.000 - 20.000 nacidos vivos. El diagnos-
tico se basa en la clinica y en la demostracion de los anticuerpos
asociados en la madre o en el hijo.
Caso clinico: Nifo de 20 dias de vida que acude al Servicio de Ur-
gencias por presentar maculas y placas eritematosas anulares en
cara y tronco de 5 dias de evolucion, asintomaticas, afebril y con
buen estado general. El estudio histoldgico y la positividad de anti-
Ro y anti-La confirmaron la sospecha diagnostica inicial, en ausen-
cia de historial previo de lupus eritematoso materno.
Conclusiones: Aproximadamente el 40-60% de las madres son
asintomaticas cuando se diagnostica un lupus neonatal. Es impor-
tante para el consejo genético conocer que el riesgo estimado de
volver a tener otro hijo afecto es de un 25%, y en caso de produ-
cirse, las manifestaciones clinicas suelen coincidir con las del pri-
mer hijo. Estos pacientes deben ser vigilados en el tiempo por el
posible desarrollo de enfermedad autoinmune en el neonato y en
la madre.
Bibliografia
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23. LUPUS NEONATAL TRANSITORIO: DIAGNOSTICO
DIFERENCIAL DE LESIONES ANULARES ERITEMATOSAS
EN EL RECIEN NACIDO

A. Rodriguez-Martin?, G. Garnacho-Saucedo?,
S. de la Corte-Sanchez?, C. Alcantara-Reifs?, R. Salido-Vallejo?,
J. Salvatierra®, A. Vélez Garcia-Nieto? y J.C. Moreno-Giménez?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Reina Sofia de Cordoba. Unidad
de Dermatologia Pedidtrica. Cérdoba. Espana.

Introduccion: El lupus neonatal es una enfermedad poco comun del
recién nacido producida por el paso transplacentario de anticuer-
pos maternos (anti Ro y anti La). Las manifestaciones cutaneas
constituyen el 50% de los casos siendo el otro 50% manifestaciones
cardiacas en forma de bloqueo, y solo un 10% de los pacientes pre-
sentan ambas alteraciones.
Caso clinico: Lactante de 2 meses de edad nacida a las 36 semanas
mediante cesarea por hipertension gestacional que es derivada a
nuestra consulta de dermatologia pediatrica para valoracion de le-
siones anulares en frente y cuero cabelludo de reciente aparicion.
Madre con lupus eritematoso sistémico sin lesiones cutaneas. En la
analitica se detect6 anemia y neutropenia con trombocitosis asi
como elevacion de Ac anti Ro y anti La. En la biopsia se apreciaba
una vacuolizacion de la basal con denso infiltrado inflamatorio cré-
nico con linfocitos e histiocitos. El estudio cardiolégico descarto
afectacion. Las lesiones desaparecieron tras la aplicacion de corti-
coides de baja potencia asi como medidas de fotoproteccion ade-
cuadas.
Discusion: Las lesiones cutaneas del lupus neonatal suelen presen-
tarse antes de los 2 meses de edad con una localizacion tipica pe-
riorbitaria en mascara, desapareciendo el cuadro a los 6-8 meses de
edad. El diagnostico es principalmente clinico y seroldgico y la
biopsia cutanea permite confirmar el diagndstico. Es importante la
realizacion de ecocardiograma y electrocardiograma ya que las ma-
nifestaciones cardiacas afectan al 50% de los pacientes en forma de
bloqueo auriculoventricular de tercer grado requiriendo la instau-
racion de marcapasos. El tratamiento es la fotoproteccion asociada
en ocasiones a corticoides topicos de baja potencia.
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24, PACIENTE CON MACROCEFALIA, LIPOATROFIA
Y MUTACION DEL GEN PTEN

M. Gilaberte?, J. Mellerio?, F. Connell® y R. Vara®

aServicio de Dermatologia. St John’s Institute of Dermatology.
London. *Servicio de Genética; Servicio de Metabolopatias-
Pediatria. St Thomas’ Hospital. London. United Kingdom.

Introduccion: La mutacion del gen PTEN (phospatase and tensin
homologue) da lugar al PTEN hamartoma tumour syndrome (PHTS),
el cual incluye los sindromes de Cowden, Bannayan-Riley-Ruvalca-
ba, Proteus y Proteus-like sindrome, existiendo una gran variabili-
dad en las manifestaciones clinicas entre las que figura la
macrocefalia. El término lipodistrofia agrupa una serie de alteracio-
nes del tejido adiposo caracterizadas por pérdida de grasa de dife-
rentes etiologias.

Caso clinico: Nina de 8 afos, sin antecedentes patologicos ni fami-
liares de interés, hija de padres no consanguineos, referida al de-
partamento de dermatologia para valoracion de una lesion vascular
congénita asintomatica. En la exploracion fisica se observo la pre-
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sencia de una malformacion capilar en la extremidad inferior iz-
quierda y macrocefalia (perimetro craneal 58.5 cm). Dos afos
después la paciente desarrollo una lipoatrofia localizada en las ex-
tremidades superiores, inferiores y zona abdominal. En vista de la
macrocefalia se realiz6 un estudio mutacional del gen PTEN que
demostrandose la presencia de una mutacion heterocigota missense
€.202T>A (p.Tyr68Asn) en el exon 3. El estudio mutacional fue nor-
mal en los padres. Los estudios metabdlicos realizados para filiar la
posible causa de la lipodistrofia fueron normales. En el ultimo con-
trol hace unos meses (edad de la paciente: 12 anos) la lipodistrofia
permanecia estable e incluso algo menos acentuada en la zona ab-
dominal y la paciente estaba asintomatica.
Discusion: El gen PTEN localizado en el cromosoma 10923.31 codi-
fica una proteina supresora tumoral que regula la cascada phos-
phoinositide-3 kinasa (PI3K) involucrada en la regulacion del ciclo
celular, la angiogénesis y el crecimiento y proliferacion celular y
cuyas mutaciones dan lugar al PTEN hamartoma tumour syndrome
caracterizado por manifestaciones extraintestinales y poliposis.
PHTS se hereda de forma autosémica dominante y presenta una
gran variabilidad fenotipica entre las que se ha descrito la macro-
cefalia, pero no la lipoatrofia. Existe un caso en la literatura de
paniculitis atrofica con macrocefalia y material adicional en el cro-
mosoma 10q26. El origen y desarrollo del tejido adiposo asi como el
mecanismo de redistribucion del tejido adiposo es poco conocido,
sin embargo recientemente a nivel experimental se observé que la
alteracion de PTEN causoé lipomatosis y lipodistrofia parcial, lo cual
podria explicar la presencia de lipoatrofia en nuestra paciente.

Conclusiones: Presentamos el caso de una paciente con macroce-

falia y lipoatrofia, y destacamos dicha lipoatrofia como manifesta-

cion a considerar dentro del espectro clinico de las mutaciones del
gen PTEN.
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25. MACULA PIGMENTADA EN EL DORSO DE LA LENGUA
DE UN NEONATO

L. Curto-Barredo?, A. Vicente?, C. Rovira®, E. Garcia-Diez®
y M.A. Gonzalez-Ensefiat?

aSeccion de Dermatologia Pedidtrica; *Servicio de Anatomia
Patologica; <Servicio de Cirugia Maxilofacial. Hospital Sant Joan
de Déu. Universitat de Barcelona. Espafa.

Introduccién: Las lesiones pigmentadas en mucosa oral son infre-
cuentes en la infancia. Presentamos el caso de un neonato con una
macula pigmentada congénita en el dorso lingual.

Caso clinico: Varon caucasico de 1 mes de vida que presentaba le-
sion pigmentada en la lengua desde el nacimiento. Los padres ne-
gaban antecedentes de traumatismo, cirugia o exposicion a
farmacos. Se descartaron otras causas de pigmentacion de muco-
sas. En la exploracion fisica se objetivdo macula marron claro de 4 x
3 mm en el dorso lingual. La lesion no estaba infiltrada y era asin-
tomatica. Se realizo exéresis completa. El estudio histopatoldgico
mostr6 un cambio abrupto de la mucosa lingual por epitelio esca-
moso estratificado con hiperqueratosis ortoqueratosica, hipergra-
nulosis e hiperpigmentacion de la capa basal. En la dermis reticular
se observo la presencia de glandulas sebaceas y foliculos pilosos.
Con todos estos hallazgos se llego al diagnostico de coristoma epi-
dérmico.

Discusion: El término coristoma hace referencia a la presencia his-
tologica de tejido normal en una localizacion atipica. Los coristo-
mas de la cavidad oral pueden desarrollarse a partir de multiples
tejidos siendo el mas frecuente el dseo. Es bien conocido que hasta
un 80% de la poblacion general presenta glandulas sebaceas ectopi-
cas en la cavidad oral. Esta condicion se ha denominado manchas
de Fordyce. En nuestro paciente ademas de glandulas sebaceas pu-
dimos observar la presencia de foliculos pilosos. El coristoma epi-
dérmico se caracteriza por la presencia de piel y anejos cutaneos
normales en la cavidad oral. Se trata de una entidad muy infre-
cuente con solo 4 casos descritos en la literatura. Clinicamente se
suele presentar como una lesion pigmentada en la mucosa oral. El
diagnostico diferencial debe plantearse sobre todo con las maculas

pigmentadas linguales congénitas. Se trata de una lesion benigna y,

en principio, no va a requerir tratamiento pero la exéresis comple-

ta y estudio histologico de la lesion es lo que nos va a permitir
realizar el diagnostico definitivo.

Conclusiones: Presentamos un nuevo caso de coristoma epidérmico

en un neonato simulando una macula melandtica lingual congénita.

Se trata una entidad benigna muy rara caracterizada por presentar

piel normal en la cavidad oral. Por las caracteristicas histologicas

que comparte con las manchas de Fordyce ambos procesos podrian
corresponder a distintas expresiones fenotipicas de la misma enti-
dad.
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26. MACULAS HIPERPIGMENTADAS IDIOPATICAS
EN LA CARA DE 25 NINOS PEQUENOS

A. Hernandez Martin?, A.E. Gilliam®, E. Baselga¢, A. Vicente?,
J. Lame, M.A. Gonzélez-Ensefnat?, D. Azorinfy A. Torrelo?
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Introduccion: Las lesions hiperpigmentadas adquiridas en los niflos
pequenos pueden ser la presentacion de una enfermedad importan-
te o carecer de importancia, pero siempre son motivo de preocupa-
cion en los padres que nos consultan.

Objetivos: Comunicamos una serie de 25 nifios pequefios que con-
sultaron por maculas hiperpigmentadas en la frente y la region
temporal aparecidas abruptamente y sin signos inflamatorios pre-
vios.

Métodos: Estudio retrospectivo de 25 nifios con hallazgos clinicos
similares atendidios entre los anos 2009 y 2013 en cinco centros
hospitalarios de tres paises distintos.

Resultados: Se recogieron 13 nifos y 12 ninas de diversas razas y de
edades comprendidas entre los 2 y los 24 meses (media 12.2 meses,
mediana 6 meses). Las lesiones aparecieron abruptamente en vera-
no (12 casos), primavera (5 casos), invierno (5 casos), otono (2 ca-
s0s), y no pudo ser especificada en 1 caso. El estudio histoldgico en
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3 pacientes fue compatible con hiperpigmentacion postinflamato-
ria. Tras un periodo de seguimiento de entre 3 meses y 5 anos, las
lesiones persisten con intensidad variable en los 19 casos en los que
dicho seguimiento ha sido posible. Limitaciones: La edad de los
pacientes ha impedido realizar pruebas de contacto o cualquier
exploracion invasiva.

Discusion: Las caracteristicas clinicas y la prolongada evolucion no
se corresponden con ninguna causa conocida de hiperpigmentacion
facial adquirida en nifos pequenos.

Conclusiones: Presentamos 25 nifios pequenos con lesiones hi-
perpigmentadas de aparicion brusca y localizacion exclusiva-
mente facial en las que no se observa fendmeno inflamatorio
previo pero cuyo estudio histolégico orienta hacia el origen
post-inflamatorio. El hecho de que todos los nifios tienen un
patron clinico similar, pertenecen a distintas razas y proceden
de distintos paises nos hacen pensar que se trata de una nueva
entidad.

27. MIOFIBROMATOSIS INFANTIL SOLITARIA

M.A. Martin Diaz?, M. Valdivielso-Ramos?, E. Balbin Carrero?,
T. Aramendi®, D. Velazquez Tarjuelo?, C. Eguren Michelena®
y P. de la Cueva Dobao?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espafia.

Introducciéon: La miofibromatosis infantil (M) fue descrita por pri-
mera vez por Stout en 1954, y denominada fibromatosis generaliza-
da congénita. En 1981 Chung y Enziguer sugirieron cambiar el
nombre a miofibromatosis infantil. Aunque se considera una enfer-
medad rara, la Ml constituye el tumor fibroso mas frecuente de la
infancia. Describimos un caso de miofibromatosis infantil, de apari-
cion congénita, en el que se ha descartado afectacion multiorgani-
ca tras el estudio de extension.

Caso clinico: Presentamos el caso de un varon nacido a término,
de embarazo y parto normal, que fue valorado en nuestro servi-
cio por una lesion tumoral, que fue observada al nacimiento. Se
trataba de un ndédulo de consistencia firme, de unos 2 cm, adhe-
rido a planos profundos en la region mentoniana izquierda. Tenia
una coloracion rojiza en la parte externa y blanquecina en la
interna. No presentaba otras lesiones cutaneas similares, ni se
palpaban visceromegalias. En la ecografia de partes blandas se
hallé un nddulo sélido inespecifico. La biopsia fue diagnoéstica al
encontrar una proliferacion fusocelular con diferenciacion
muscular lisa. En el estudio de extensidon se solicitaron ecografia
abdominal, ecocardiografia, radiografia de torax y serie osea,
siendo todos ellos normales. En el momento actual el nifo tiene
6 meses. La lesion nodular ha ido involucionando progresivamen-
te, por lo que se ha decidido adoptar un actitud expectante con
revisiones periodicas.

Discusion: La Ml es una enfermedad mesenquimal caracterizada
por la presencia de tumores Unicos o multiples que puede afec-
tar a la piel, los tejidos blandos, el hueso y los 6rganos internos.
Habitualmente se manifiestan desde el nacimiento hasta los
2 anos de vida. La mayoria de los casos de MI son esporadicos,
aunque se han descrito casos familiares. Existen 3 patrones cli-
nicos de presentacion: la Ml solitaria, que representa el 75% de
los casos, es una lesion Unica afectando la piel y/o musculo de la
cabeza, el cuello o el tronco. Es mas frecuente en varones. La Ml
multicéntrica sin afectacion visceral, y la Ml multicéntrica con
afectacion visceral. El pronostico depende de la implicacion vis-
ceral. Para los nodulos solitarios o multicéntricos sin dafo visce-
ral, el prondstico suele ser excelente con una regresion
espontanea de las lesiones en 1-2 afnos. En estos tipos debe plan-
tearse la actitud conservadora y expectante. Sin embargo, la
presencia de lesiones viscerales se asocia con una elevada mor-
bilidad y mortalidad.
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28. MUCINOSIS CUTANEA DE LA INFANCIA. PRESENTACION
DE UN CASO

C.R. Garcia Acebes?, M. Garcia Martos® y M.A. Segurado Rodriguez?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital del Sureste. Madrid. Espania.

Introduccion: La mucinosis cutanea de la infancia (MCI) es una mu-
cinosis cutanea primaria localizada de tipo degenerativo-inflamato-
rio. Es un trastorno caracterizado por la aparicion de papulas,
también placas y nddulos por confluencia de las papulas, firmes y
persistentes, de color amarillo-marronaceo, que afectan a los
miembros superiores y el tronco. Las papulas suelen aparecer en los
primeros afnos de vida o en el nacimiento. Aparecen en brotes y se
distribuyen de forma aislada, lineal o difusa. No existe afectacion
sistémica asociada, disfuncion tiroidea o paraproteinemia.
Caso clinico: Paciente mujer de 8 anos de edad, sin antecedentes
personales de interés, que consulta por una lesion congénita loca-
lizada en la espalda y por la aparicion de lesiones pruriginosas en la
espalda y raiz de extremidades en el Gltimo afo. A la exploracion
fisica presenta una placa en la zona dorsal izquierda con forma
rectangular, ocupando un cuadrante, formada por placas de 1-2 cm
de diametro, color amarillento/piel normal, infiltradas a la palpa-
cion. Ademas, se observan otras placas similares aisladas de 0,5-1,5
cm de diametro, color amarillento/piel normal, infiltradas a la pal-
pacion, de bordes bien delimitados, distribuidas en la raiz de miem-
bros superiores, espalda y gliteos. Se realiz6 una biopsia de la
placa congénita y otra de una placa de reciente aparicion que mos-
traron alteraciones similares. En la anatomia patologica no se ob-
servan alteraciones en la epidermis ni en la union dermoepidérmica.
En la dermis reticular, y en menor medida en la dermis papilar,
presenta un depdsito de mucina moderado y difuso entre los haces
de colageno, sin afectacion de los anejos. No se han objetivado
alteraciones en las fibras de colageno ni en las fibras elasticas. No
se observa infiltrado inflamatorio.La analitica general, el estudio de
hormonas tiroideas y el proteinograma fueron normales.
Discusion: Presentamos el caso de una MCl, que es una enfermedad
excepcional de la que solo existen 9 casos descritos en la literatura,
estos presentan un amplio espectro clinico y evolutivo. Estas for-
mas de mucinosis localizadas y limitadas a la piel parecen tener
buen pronostico y no precisan tratamiento, aunque la evolucion es
impredecible debido a los pocos casos existentes.
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29. MUCINOSIS PAPULAR DE LA INFANCIA, DESCRIPCION
DE UN CASO CON ESTUDIO DERMATOSCOPICO

N. Knopfel?, A. Martin-Santiago?, L.J. del Pozo?, C. Saus®,
A. Bauza?, E, Jubert®y J. Escalas?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Son Espases. Palma de Mallorca. Espana.

Introduccion: La mucinosis papular (MP), tradicionalmente conoci-
da como liquen mixedematoso, se caracteriza por la presencia de
papulas liquenoides, placas o nédulos debido al deposito de mucina
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en dermis y a un grado variable de esclerosis en ausencia de gam-
mapatia monoclonal u disfuncion tiroidea.
Caso clinico: Nino de 1 ano de edad, nacido a término, hijo de pa-
dres sanos sin antecedentes patoldgicos de interés que desde los
2 meses de vida presentaba papulas de color rosado-anaranjado de
superficie lisa. Eran asintomaticas y se localizaban en la region pe-
riaxilar de forma bilateral. Segln los padres habian aumentado de
tamano en los Ultimos meses. En la dermatoscopia las papulas apa-
recen con un tono homogéneo blancoamarillento rodeadas de fina
reticula telangiectatica (correspondiente al plexo subpapilar dila-
tado), y que en una de las lesiones adopta un aspecto “en bande-
ra”. Las lesiones estan surcadas transversalmente por finas estrias
blanquecinas, que parecen corresponder a fibrosis-crisalidas. Con la
sospecha de xantogranuloma juvenil u otra forma clinica de histio-
citosis, se realizd biopsia cutanea donde se observo epidermis con-
servada y en dermis, la presencia de células de aspecto
fibroblastico entre fibras de colageno acompafnando a un depoésito
abundante de mucina. El estudio anatomopatologico fue compati-
ble con mucinosis papular de la infancia y las pruebas complemen-
tarias realizadas incluyendo proteinograma resultaron normales.
Discusion: Segun la clasificacion de Rongioletti y Debora publica-
da en 2001 las mucinosis cutaneas se dividen en 3 grupos: 1) For-
mas generalizadas con afectacion sistémica, destacando la
asociacion a gammapatia monoclonal en ausencia de enfermedad
tiroidea - Escleromixedema; 2) Formas localizadas en ausencia de
afectacion sistémica - Mucinosis papular o Liquen mixedematoso;
3) Formas atipicas, que comparten manifestaciones clinicas de los
grupos anteriores, sin cumplir los criterios bien definidos para
cada una de las entidades. A su vez, dentro de las formas localiza-
das se describen 5 variantes clinico-patoldgicas entre las que es-
tan la forma discreta de mucinosis papular, la mucinosis papular
persistente acral, la mucinosis papular autoresolutiva, la mucino-
sis papular de la infancia (MPI) y por Gltimo la mucinosis papular
nodular. Las lesiones de nuestro paciente eran escasas y adopta-
ban una distribucion simétrica en el tronco, area mas frecuente-
mente implicada en la MPI, junto con la localizacion proximal de
ambas extremidades superiores. Ante la ausencia de afectacion
sistémica y el hallazgo histopatoldgico de depodsito abundante de
mucina en dermis en ausencia de proliferacion fibroblastica, nues-
tro paciente cumple los criterios definidos para MPI. La aparicion
congénita de MPI plantea el diagndstico diferencial con el nevus
mucinoso que se caracteriza clinicamente por el menor tamaiio de
las lesiones que adoptan una disposicion lineal u zosteriforme uni-
lateral y en cuya histologia es tipico el deposito de mucina en
dermis alta “en banda”.
Conclusiones: Se presenta un caso de mucinosis papular de la in-
fancia, entidad clinico-patoldgica rara, con Unicamente 5 casos
publicados en la literatura, lo que no permite predecir su evolu-
cion. Se describen por primera vez los hallazgos dermatoscopicos
de esta enfermedad.
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30. NEUROMAS MUCOSOS COMO CLAVE DIAGNOSTICA
EN UN CASO DE NEOPLASIA ENDOCRINA MULTIPLE
TIPO IIB

L. Padilla-Espaiia?, C. Hernandez-lbanez?, J. del Boz?,
R. FUnez-Liébana®, R. Porcel®, L. Tapia-Ceballos®
y M. de Troya-Martin?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Pediatria. Hospital Costa
del Sol. Marbella. Mdlaga. Espafria.

Introduccion: La neoplasia endocrina multiple (MEN) se trata de un
desorden neoplasico que afecta a varios 6rganos endocrinos. Se
divide en cuatro categorias: tipo |, lIAy lIB y IV. En concreto, la MEN
tipo 1IB se caracteriza por manifestaciones endocrinas como son
carcinoma medular de tiroides, feocromocitoma e hiperparatiroi-
dismo, y extraendocrinas como habito marfanoide, neuromas mu-
cosos en lengua, labios y anomalias esqueléticas y dentales.
Presentamos un caso de MEN tipo IIB con manifestaciones tiroideas,
gastrointestinales y cutaneas.
Caso clinico: Se trata de una nifa de 9 afos con antecedentes de
ictericia obstructiva al nacimiento que luego se resolvio esponta-
neamente, con buen desarrollo psicomotor, aunque proseguia en
seguimiento por Pediatria por estrefiimiento cronico desde la infan-
cia. No presentaba antecedentes familiares de interés. Fue deriva-
da a Dermatologia para valoracion de lesiones mucosas en punta
lingual de aparicion con 7 afos de edad y posterior aparicion de
nuevas lesiones en labios y fosas nasales. A la exploracion fisica se
trataba de lesiones papulonodulares de color rosado de consisten-
cia firme en las areas comentadas, afectando predominantemente
la mucosa lingual y labial. Ademas presentaba un habito marfanoi-
de con un aumento de volumen palpebral y ligera eversion de los
mismos.
Resultados: Se realizo biopsia de una de las lesiones linguales con-
firmandose el diagnostico de neuromas mucosos. Se realizaron en-
tonces estudio genético -que evidencio la mutacion p.Met918Thr en
el gen RET-, una resonancia magnética de las glandulas suprarrena-
les con resultado dentro de la normalidad, y una ecografia de tiroi-
des en la que se evidencio la presencia de tres nodulos hipodensos.
Con el diagnostico de MEN tipo IIB se remitié a Cirugia Pediatrica
para tiroidectomia confirmandose la presencia de un carcinoma
medular de tiroides, siguiendo desde entonces controles por parte
de Oncologia Pediatrica sin nuevas alteraciones asociadas un afo
después.
Discusion y conclusiones: La MEN tipo IIB se trata de un sindrome
poco frecuente (1 de cada 200.000 recién nacidos vivos), de pronos-
tico sombrio debido al comportamiento agresivo del carcinoma me-
dular de tiroides, que suele ser la primera neoplasia en
desarrollarse, seguida del feocromocitoma. Dentro de las manifes-
taciones mucocutaneas de este sindrome, los neuromas mucosos
representan el rasgo mas caracteristico, presente en la mayoria de
los pacientes (85%). Se localizan fundamentalmente en la region
centrofacial, principalmente en el tercio anterior de la lengua, mu-
cosa labial y nasal, como en nuestro caso. Los neuromas mucosos
son practicamente patognomonicos de esta entidad, a menudo se
trata del primer signo clinico en aparecer y en casos severos pue-
den ser congénitos o presentarse en el primer afo de vida. Presen-
tamos un caso de MEN tipo IIB en el que la presencia de neuromas
mucosos fue la clave para llegar al diagnostico.
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31. NEVUS DE PELO LANOSO Y ENFERMEDAD
DE GAUCHER

A. Allende, M. Gavrilova, E. Montesinos, |. Escandell, D. Ayala,
J.M. Martin, C. Moreno y E. Jorda

Servicio de Dermatologia y Servicio de Pediatria. Hospital Clinico
Universitario de Valencia. Universidad de Valencia. Espana.

Introduccién: El nevus de pelo lanoso (WHN) es un trastorno infre-
cuente caracterizado por la presencia de pelo fino, rizado, de tacto



144 Resimenes de las comunicaciones de las reuniones del Grupo de Trabajo de Dermatologia Pediatrica (GEDP)

lanoso y mas claro que el pelo normal en areas circunscritas del
cuero cabelludo. La enfermedad de Gaucher (EG) es una enferme-
dad metabolica por mutacion en el gen de la glucocerebrosidasa
que conlleva un depésito lisosomal consistente en la acumulacion
de glucosilceramida en los macrofagos.
Caso clinico: Presentamos el caso de una nina de 3 afos que acude
a nuestro Servicio por presentar en vértex y ambas regiones tempo-
rales areas bien delimitadas de cabellos de color ligeramente mas
claro, fino, rizado, impeinable y de tacto lanoso presentes desde el
nacimiento. El resto del pelo era normal. No se observaron altera-
ciones cutaneas, dentarias ni ungueales asi como clinica sistémica
asociada. Dadas las caracteristicas clinicas y las anomalias del ca-
bello al estudio con microscopio electrénico de barrido se llega al
diagnostico de WHN y se deriva a la paciente a Neurologia, Cardio-
logia y Oftalmologia para descartar patologia sistémica asociada
siendo todos los estudios negativos. Dos afnos mas tarde la paciente
presenta cuadro de fiebre y vomitos, motivo por el cual acude a
Urgencias donde se observa una hepatoesplenomegalia. Es ingresa-
da para estudio siendo diagnosticada de EG tipo I.
Discusién: El nevus de pelo lanoso fue descrito por Wise en 1927.
Es la forma de pelo lanoso congénito mas frecuente. Consiste en
una o mas areas localizadas de pelo intensamente rizado, mas claro
y de aspecto lanoso entremezclado con pelo normal. Al microscopio
electronico pueden observarse pelos de diferentes tamanos, sec-
cion transversal del pelo ovalada y un canal longitudinal a lo largo
del tallo. Se asocia en un 50% de los casos a nevus epidérmico ve-
rrucoso y puede asociarse también a otras anomalias cutaneas, of-
talmoloégicas, neurologicas y cardioldgicas. La EG es la mas
frecuente de las enfermedades por deposito lisosomal. Tiene una
expresion clinica muy variable. Su manifestacion mas frecuente es
la hepatoesplenomegalia y salvo por las equimosis normalmente no
incluye manifestaciones cutaneas.

Conclusiones: Presentamos el caso de un nifia con Nevus de pelo

lanoso como posible manifestacion asociada a la enfermedad de

Gaucher no descrita hasta ahora en la literatura.
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32. NEVUS DE SPITZ CONGENITO ATIiPICO

E. Jubert?, N. Izquierdo?, J. del Pozo?, C. Saus®, A. Bauza?,
N. Knopfel?, J. Escalas® y A. Martin-Santiago®

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitari Son Espases.
Palma de Mallorca. *Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital
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Introduccion: El nevus de Spitz (NS) es una lesion melanocitica in-
frecuente, habitualmente adquirida, que puede ser confundida con
el melanoma maligno (MM). Presentamos un niflo con una lesion
melanocitica congénita, clinica y dermatoscopicamente sugestiva
de malignidad e histologicicamente compatible con NS de la union.
Caso clinico: Vardn de cuatro afios que presentaba desde el naci-
miento una lesion melanocitica negruzca, abigarrada, con bordes
irregulares en dorso del pie, que habia aumentado de tamafo acor-
de con su desarrollo pondoestatural. Dermatoscopicamente se ob-
servaba un patron multicomponente con reticula fina que en
algunas zonas se hacia gruesa, globulos y tonos que ivan desde el
marrén claro y oscuro al negro. Se observaba también color blanco
y velo gris azulado. Ante la sospecha de malignidad se realizd exé-
resis completa de la lesion. El estudio histopatologico evidencio

una proliferacion nevomelanocitica epitelioide localizada en la
union dermoepidérmica de arquitectura simétrica, con melanocitos
dispuestos predominantemente en tecas, con hendiduras periféri-
cas y también ocasionales cuerpos de Kamino sugestivo de NS jun-
cional. En los controles clinicos sucesivos no se ha observado
recidiva de la lesion.

Discusion: EL NS es una lesion melanocitica benigna adquirida. Ha-
bitualmente aparece en las dos primeras décadas de la vida, muy
pocos casos de NS congénitos han sido descritos en la literatura. Su
presentacion clinica mas frecuente en la infancia es una papula
eritematosa solitaria en la mejilla. Ocasionalmente es pigmenta-
da, y plantea el diagndstico diferencial con el MM. Existe una va-
riedad de patrones dermatoscdpicos, siendo el patrén en estallido
de estrellas el mas frecuente. El patron atipico o multicomponente
del NS presente en nuestro caso no permite diferenciar estas lesio-
nes de un MM. A pesar de los avances en dermatoscopia, inmuno-
histoquimica y biologia molecular el diagndstico de las lesiones
spitzoides atipicas sigue siendo un reto y como se consideran de
potencial maligno incierto, el tratamiento de eleccion es la exére-
sis completa

Conclusiones: Una lesion melanocitica congénita, clinica y derma-
toscopicamente atipica puede corresponder a un NS o a un MM, por
lo que la conducta a seguir es su exéresis completa.

33. NEVUS MELANOCITICOS CONGENITOS GIGANTES.
ESTUDIO RETROSPECTIVO

R. Pigem?®, A. Vicente?, C. Carrera®, D. Brualla?, V. Martins®,
S. Puig®, J. Malvehy® y M.A. Gonzalez-Ensenat?

aServicio de Dermatologia. Hospital Sant Joan de Déu. Barcelona.
bServicio de Dermatologia. Hospital Clinic. Universitat
de Barcelona. Barcelona. Espana.

Introduccién: El manejo de los nevus melanociticos congénitos gi-
gantes (NMCG) en la practica clinica es todavia controvertido. Exis-
ten distintas clasificaciones clinicas de estos tumores y factores
predictivos del riesgo de melanoma o melanosis neurocutanea.
Material y métodos: Estudio retrospectivo de las bases de datos y
fotograficas de NMCG del Hospital de Sant Joan de Déu y del Hospi-
tal Clinic de Barcelona desde 1975 hasta 2013 de los pacientes que
cumplian los criterios de NMCG recientemente propuestos por Kren-
gel et al'.

Resultados: Se han incluido un total de 32 casos de NMCG evalua-
bles, que cumplian los criterios del estudio. La mediana de edad es
de 16 anos (1 mes-57 afnos) con un 34% de varones. Diecisiete pa-
cientes se catalogaron segun el diametro como G1 y quince como
G2. En referencia a la localizacion 15 casos estaban limitados al
tronco, 8 en tronco y extremidades, 6 en cabeza y tronco y tan sélo
3 afectaban a cabeza, tronco y extremidades simultaneamente.
Veinticinco pacientes presentaban lesiones satélites. Al estratificar-
los en subgrupos encontramos 9 casos con < 20 lesiones (S1), 4 casos
que tenian entre 20 y 50 lesiones (52) y 12 pacientes con > 50 (S3)
lesiones satélites. Los cuatro pacientes con melanosis neurocuta-
nea presentaban un NMCG G2 (> 60 cm) localizado predominante-
mente en tronco, con heterogeneidad en el color, rugosidad,
nodulos, pelo y lesiones satélites. Las manifestaciones neuroldgicas
vienen derivadas de hidrocefalia o proceso expansivo (retraso psi-
comotor, crisis epilépticas, inestabilidad en la marcha y paralisis de
los pares craneales). Dos de estos cuatro pacientes han fallecido
por melanoma primario cerebral, a la edad de 12 y 28 afios con una
supervivencia desde el diagnostico de 10 meses y 4 anos respecti-
vamente. Durante el seguimiento de los casos incluidos no se ha
detectado ninglin caso de melanoma cutaneo.

Conclusiones: La clasificacion clinica de los NMCG, de una forma
estandarizada para la comparacion entre distintas series y su regis-
tro prospectivo es necesaria. Esto ayudara a conocer mejor la evo-
lucion natural, identificar los factores pronosticos de la enfermedad,
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establecer unos protocolos de seguimiento y evaluar los resultados

de los tratamientos.
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34. PANICULITIS LOBULILLAR NEUTROFILICA ATROFIANTE
INFANTIL

L. Rodrigues Fernandes de Oliveira?, L. Noguera-Morel?, D. Azorin®,
I. Colmenero®, A. Hernandez-Martin? y A. Torrelo?

aDepartamento de Dermatologia; ®"Departamento de Anatomia
Patolégica. Hospital Universitario Nifio Jesus. Madrid. Espafia.

Introduccioén: Se han empleado términos diversos para denominar
un tipo peculiar de paniculitis de la infancia que cursa con brotes
recurrentes de nédulos inflamatorios subcutaneos seguidos de atro-
fia de la grasa en la zona afectada, principalmente los miembros
inferiores. Dichos términos incluyen ‘paniculitis lipofagica’, ‘pani-
culitis lipoatrofica infantil’, ‘paniculitis lipoatrofica de los tobillos’
o ‘paniculitis de Weber-Christian’, entre otros. Presentamos 4 casos
con esta entidad, y describimos sus hallazgos clinicos, evolutivos e
histopatoldgicos.
Casos clinicos: 4 pacientes (3 ninas y 1 nino) de entre 5y 8 anos de
edad presentaron nodulos inflamatorios subcutaneos principalmen-
te en miembros inferiores, y en menor grado en miembros superio-
res y cara. Dichas lesiones evolucionaron en brotes, acompanados
algunas veces de fiebre, astenia y malestar general. Las lesiones
inflamatorias dieron paso a una lipoatrofia localizada permanente.
Todos los pacientes fueron biopsiados en la fase inflamatoria de las
lesiones, observandose una paniculitis predominantemente lobuli-
llar sin vasculitis, con neutrofilos abundantes en el infiltrado infla-
matorio, y en menor cuantia linfocitos e histiocitos; en algunas
zonas, se apreciaban macrofagos, lipofagia y lipoatrofia. Los estu-
dios analiticos descartaron causas conocidas de paniculitis, inclu-
yendo lupus eritematoso y déficit de alfa-1-antitripsina. Los
pacientes fueron tratados con prednisona oral y metotrexato, lo-
grandose el control de la enfermedad y la ausencia de nuevos bro-
tes. No se obtuvo ninguna mejoria en las lesiones lipoatroficas.
Ningln paciente ha presentado complicaciones posteriores ni linfo-
ma.
Conclusiones: Pese a que esta entidad es puesta en duda por mu-
chos autores, nuestros casos avalan su existencia, e igualmente
describimos hallazgos clinico-patologicos exclusivos de esta enti-
dad, que no son compartidos por otros tipos de paniculitis infanti-
les. Por ello, proponemos que esta entidad sea denominada
paniculitis lobulillar neutrofilica atrofiante infantil
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35. QUELOIDES EN EL SINDROME DE RUBINSTEIN-TAYBI

P. Borregon, L. Aguado, M. Pretel, M.C. Ceballos, B. Aranegui,
M. Lera, M. lvars, |. Bernard, I. Irazabal y A. Espana
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Introduccion: Existen algunas condiciones que predisponen a un
paciente a desarrollar queloides. El sindrome de Rubinstein -Taybi
es una enfermedad genética con variabilidad en su expresion clini-
ca entre cuyas manifestaciones cutaneas destaca la tendencia a
presentar queloides prominentes. Cursa ademas con retraso men-
tal, pulgares y primeros dedos de los pies anchos, baja estatura,
rasgos faciales caracteristicos y grados variables de retraso mental.
Caso clinico: Varon de 17 anos con sindrome de Rubinstein-Taybi
que consulto por queloides en pecho, espalda y hombros que apa-
recieron tras tratamiento con isotretinoina oral. Habia recibido
tratamiento con corticoides topicos e infiltrados, laser de colorante
pulsado e imiquimod topico pero sin gran mejoria y las lesiones
eran molestas y pruriginosas. A la exploracion presentaba multiples
masas vegetantes, algunas de superficie cerebriforme y otras pedi-
culadas, distribuidas en térax, hombros y espalda, sobre todo a ni-
vel escapular. Se realiz6 tratamiento de las lesiones mediante
curetaje seguido de radioterapia

Discusion: El sindrome de Rubinstein-Taybi es un proceso polimal-

formativo definido por la asociacion de retraso mental y motor,

engrosamiento de las falanges distales de los primeros dedos de
manos y pies, y facies caracteristica. El rasgo mas constante y ca-

racteristico es la presencia de un ensanchamiento de los pulgares y

los dedos gruesos de los pies. Su incidencia en poblacion general es

de 1/300.000 a 1/720.000. La causa de este sindrome parece ser
una mutacion en el locus 16p13.3. Entre las alteraciones cutaneas

que pueden manifestarse destacan la hipertricosis y la tendencia a

desarrollar queloides prominentes. El tratamiento de los queloides

en estos pacientes suele ser dificil y poco eficaz.
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36. QUISTE ARACNOIDEO SUPRACEREBELOSO ASOCIADO
A NEVUS MELANOCITICO CONGENITO GIGANTE
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L. Berbegal?, L. Francés?, R. Ramon? y J. Bafuls?
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Introduccion: Una de las complicaciones de los nevus melanociti-
cos congénitos gigantes (NMCG) gigantes es su posible asociacion
con una melanosis neurocutanea (MNC) caracterizada por un
aumento de melanocitos en el sistema nervioso central (SNC). Asi-
mismo se ha observado que los pacientes con NMCG pueden presen-
tar anomalias no melanociticas en el SNC que pueden cursar o no
con sintomas neuroldgicos.

Caso clinico: Presentamos el caso de un nifo de 2 afos que presen-
taba desde las pocas semanas de vida un NMCG que ocupaba la re-
gion lumbar y la nalga derecha. La ecografia de la region lumbar
que se practicé no fue concluyente dada la edad del paciente. Pos-
teriormente, se realizo una resonancia nuclear magnética (RNM) en
la que se evidenci6 una lesion quistica en la cisterna supracerebe-
losa compatible con quiste aracnoideo, que producia un efecto
masa sobre la cara superior del cerebelo y una hidrocefalia obstruc-
tiva. En los controles radioldgicos se ha comprobado un crecimiento
de la lesion que ocasiona un descenso de las amigdalas cerebelosas
por debajo del agujero magno. El nifio nunca ha presentado sinto-



146 Resumenes de las comunicaciones de las reuniones del Grupo de Trabajo de Dermatologia Pediatrica (GEDP)

matologia neuroldgica y su desarrollo psicomotor es normal para su
edad. Hasta el momento no se ha programado su intervencion qui-
rargica.
Discusion: Los quistes aracnoideos se encuentran entre las lesiones
no melanociticas del SNC asociadas a NMCG aunque con pocos casos
descritos. La presencia de células névicas en uno de los casos publi-
cados sugiere la posibilidad de que estas lesiones también formen
parte del espectro de la MNC. La realizacion de una RNM precoz en
pacientes con NMC de localizacién craneal o espinal se plantea
como un método de screening no solo para detectar MNC si no tam-
bién, otras lesiones no melanociticas presintomaticas operables,
como es el caso del quiste aracnoideo de nuestro paciente.
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37. QUISTE HIBRIDO FOLICULAR SOBRE NEVUS SEBACEO
B. Pérez Garcia?, L. Bagazgoitia?, P. Gonzalez? y C. Moreno®
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Introduccioén: La aparicion de tumores secundarios sobre nevus se-
baceos es un hecho bien conocido. Presentamos un caso de quiste
hibrido infundibular desarrollado sobre un nevus sebaceo en una
nifa de 12 afos diagnosticada de un sindrome del nevus sebaceo.
La aparicion de este tipo de tumores sobre un nevus organoide es
un hecho excepcional.
Caso clinico: Se trata de una nifa de 12 anos diagnosticada de un
sindrome del nevus sebaceo, en seguimiento en nuestro servicio
donde se le practica tratamiento con laser y con terapia fotodina-
mica para mejorar su apariencia estética. En Julio de 2013 se ob-
servo la aparicion de una tumoracion papulosa, bien delimitada,
pigmentada, sobre el nevus sebaceo, en la zona frontal. La tumora-
cion fue extirpada y el diagnostico anatomopatologico fue de quiste
hibrido infundibular con diferenciacion pilomatricial.
Discusion: Se han identificado numerosos tipos de tumores cuta-
neos desarrollados sobre nevus sebaceos, y, aunque la mayoria son
tumores benignos, la frecuencia real de carcinomas basocelulares
sigue siendo motivo de controversia por su repercusion en cuanto a
la actitud terapéutica a seguir en este tipo de lesiones. La aparicion
de un quiste hibrido infundibular sobre un nevus sebaceo es excep-
cional. Aunque clinicamente podria confundirse con un epitelioma
basocelular, se trata también de un tumor de naturaleza benigna,
apoyando la opinion que favorece la observacion y el tratamiento
por motivos cosméticos frente a la extirpacion profilactica de los
nevus organoides.
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38. SINDROME DE BOCA-MANO-PIE ATIPICO: NUESTRA
EXPERIENCIA
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Introduccion: El sindrome de boca-mano-pie (SBMP) es una infec-
cion propia de niflos muy frecuente y de curso benigno bien conoci-
da por dermatologos y pediatras. Sin embargo en los ultimos afios
se ha detectado a nivel mundial un aumento de casos ocasionados
por una variante del virus coxsackie A16 con una presentacion cli-
nica atipica, extensa y en ocasiones severa. El objetivo de nuestro
estudio es describir de forma retrospectiva los casos visitados en 2
centros de Barcelona.
Material y métodos: A partir del archivo fotografico del Hospital de
la Santa Creu i Sant Pau y la Clinica Dermatoldgica Dermik de Bar-
celona se recuperaron todos los casos con diagnostico de SBMP ati-
pico entre enero de 2006 y noviembre de 2013. Para su inclusion los
pacientes debian presentar una clinica de SBMP comun con: exten-
sion a zonas inusuales o morfologia atipica.
Resultados: Se incluyeron un total de 14 pacientes (9 ninos, 6 ni-
fias) con una media de edad de 1,6 afios. Se clasificaron en funcion
de la clinica en: localizacion atipica (9), acentuacion de las lesiones
sobre eczemas previos (8), distribucion Gianotti-Crosti like (2) y
rash purpurico/petequial (0). La localizacion extra-tipica mas fre-
cuente fue la perioral seguido de las EEIl. Ocho nifos tenian ante-
cedente de dermatitis atopica y los ocho presentaron lesiones en
zonas de eccema previo. Se realizaron cultivos virologicos de frotis
faringeo y heces en 5 nifios, resultando positiva en 2, y en 1 para
adenovirus. Todos los nifios evolucionaron favorablemente y sola-
mente uno requirié tratamiento con corticoides topicos y antihista-
minicos.
Discusion: Recientemente Mathes et al publicaron una serie de 80
casos de SMPB atipico ocasionado por el virus Coxsackie A16 respon-
sable de un brote ocurrido en EEUU en 2012. Al igual que nosotros,
encontraron que la mayoria de pacientes presentaban lesiones ex-
tensas fuera de las localizaciones tipicas con una especial apeten-
cia por las zonas con eczema previo, un fenémeno que bautizaron
como “eczema coxsackium” por su parecido con la variante produ-
cida por VHS1. También ellos observaron nifios con ampollas si-
guiendo un patron de distribucion propio de Gianotti-crosti con
serologias positivas para enterovirus. Independientemente de la
clinica cutanea, ninguno presento clinica sistémica severa y todos
evolucionaron a la autoresolucion. En conclusion, existen variantes
atipicas de SBMP de distribucion mas extensa o con afectacion pre-
ferencial en areas previas de eccema (“eczema coxsackium”) que
son importantes de reconocer para evitar diagnosticarlas de varice-
la, herpes simple diseminado, eccema herpético o incluso penfigoi-
de ampolloso.
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39. SINDROME DEL BABUINO: PRESENTACION ATIPICA
Y SIMULTANEA EN DOS HERMANOS

M. Toro, C. Rodriguez, N. Rivera, A. Plana, I. Bielsa,
J.M. Carrascosa y C. Ferrandiz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Germans Trias i
Pujol. Badalona. Barcelona. Espana.

Introduccioén: El sindrome del Babuino es un tipo de dermatitis de
contacto poco frecuente, con una clinica caracteristica. Presenta-
mos el caso de dos hermanos que desarrollaron este cuadro clinico,
con la peculiaridad de que presentaron un predominio de lesiones
de morfologia anular.

Caso clinico: Dos hermanos, de 6 y 9 afos, consultaron simultanea-
mente por unas lesiones pruriginosas de 7 dias de evolucion. A la
exploracion ambos presentaban un exantema distribuido por la re-
gion glutea, la porcion proximal de las extremidades, los pliegues



Resimenes de las comunicaciones de las reuniones del Grupo de Trabajo de Dermatologia Pediatrica (GEDP) 147

inguinales y los huecos popliteos. Dicho exantema en algunas areas
era confluente y eritematoviolaceo y en otras estaba formado por
lesiones eritematoedematosas anulares. Como antecedente de in-
terés 3 dias antes se habia roto un termometro de mercurio en su
hogar. El cuadro clinico fue orientado como sindrome del Babuino
indicandose tratamiento con corticoides topicos con lo que las le-
siones se resolvieron a los pocos dias. Para confirmar el diagnostico
de sospecha se realizaron pruebas epicutaneas que confirmaron la
positividad al mercurio en ambos hermanos.
Discusion: El sindrome del Babuino es un tipo de dermatitis de
contacto sistémica descrita primariamente en el contexto de hiper-
sensibilidad al Mercurio, pero que también se ha asociado a otras
sustancias o farmacos como el niquel, los corticoides, aminogluco-
sidos o algunas plantas. Clinicamente se presenta como una erup-
cion eritematosa maculopapular confluente y simétrica que afecta
la region gltea, porcion proximal de los muslos y pliegues mayores
de la piel'2. La aparicion de lesiones anulares no es caracteristica
de este cuadro y no hemos encontrado en la literatura casos que
describan este tipo de lesiones. Si se ha descrito la afectacion si-
multanea de varios miembros de una misma familia®. El diagndstico
se basa en la clinica y el antecedente de rotura de termémetro en
el hogar, pudiendo realizarse pruebas epicutaneas para su confirma-
cion. El pronostico es bueno, con resolucion de las lesiones antes de
las 2 semanas en practicamente todos los casos.
Conclusiones: Presentamos estos casos de sindrome del Babuino
por la particularidad de haberse afectado simultaneamente ambos
hermanos y por la presentacion clinica atipica con aparicion en
ambos casos de lesiones de morfologia anular.
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40. SINDROME DE GARDNER-DIAMOND: A PROPOSITO
DE UN CASO

C. Albarran, D. Jiménez, M. Linares, C. Arjona, A. Martinez
y M. Salamanca

UGC de Dermatologia Médico-Quirtrgica y Venereologia. Hospital
Universitario Puerta del Mar. Servicio Andaluz de Salud. Cddiz.
Espana.

Introduccién: Presentamos el caso de una paciente de 9 anos que
desarrolla hematomas espontaneos sin relacion con causa alguna en
ambos miembros inferiores.

Caso clinico: Mujer de 9 anos valorada por presentar repetidos he-
matomas asintomaticos sin relacion con traumatismo previo en am-
bos miembros inferiores de dos meses de evolucién. No referia
fiebre, dolor abdominal, artralgias ni hematuria. No existia tampo-
co sintomatologia respiratoria ni neurologica. A su vez negaba la
toma de medicamentos. Como antecedentes destacaba un neumo-
mediastino espontaneo que requirio ingreso hace mas de cinco
anos. A la exploracion se observaban maculas eritematoviolaceas
que no desaparecian a la digitopresion de distribucion bilateral en
ambos miembros inferiores. Se solicitaron pruebas complementa-
rias, entre ellas analitica con hemograma, bioquimica, estudio he-
patico, renal, coagulacion y sistematico de orina sin encontrar
hallazgos relevantes. Ademas se solicitd estudio de autoinmunidad
dentro de las cuales ANA, inmunoglobulinas, proteinograma, criog-
lobulinas, complemento, antifosfolipidos siendo todos ellos negati-
vos. Hormonas tiroideas y anticuerpos negativos. Serologia VEB,

CMYV, adenovirus, parvovirus B19 normales. Ademas se realizé una
biopsia en la que no se observo signos de vasculopatia. Ante la sos-
pecha de sindrome de Gardner-Diamond se realizo un test de sensi-
bilizacion eritrocitaria que consistio en la inyeccion de 0,2 ml de
eritrocitos lavados y 0,2 ml de suero control en ambos antebrazos.
La lectura a las 24 h y 48 h fue positiva. Fue evaluada por psiquiatra
infantil descartando patologia.
Discusion: El sindrome de Gardner-Diamond, también llamado par-
pura psicogena o sindrome de sensibilizacion autoeritrocitaria, es
una reaccion cutanea localizada que cursa con lesiones equiméticas
sin encontrar causa organica que lo justifique. Afecta de forma pre-
dominante a mujeres jovenes con desordenes psiquiatricos, exis-
tiendo aisladas publicaciones de casos en varones'. Las primeras
descripciones de esta enfermedad fueron hechas por Frank Gardner
y Louis Diamond? en 1955. Se desconoce la causa de este infrecuen-
te sindrome, se piensa que podria ser una vasculopatia autoinmuni-
taria con sensibilizacion a la fosfatidilserina, un componente del
estroma del eritrocito®. Clinicamente se caracteriza por lesiones
cutaneas inflamatorias y dolorosas que posteriormente progresan a
equimosis localizadas predominantemente en extremidades. En la
mayoria de los casos las lesiones aparecen tras un episodio de es-
trés emocional. Existen casos que describen sintomas prodrémicos?
como cefaleas, astenia, malestar general y artralgias. Mas de la
mitad de los pacientes comentan sintomas gastrointestinales, he-
maturia, epistaxis y menorragia. Su asociacion con alteraciones
psiquiatricas es frecuente, entre ellas incluyen depresion, ansie-
dad, irritabilidad, trastornos obsesivos compulsivos, hipocondria y
personalidad histérica’. Desde el punto de vista histologico se ob-
serva extravasacion eritrocitaria, edema e infiltrado perivascular.
No existen pruebas complementarias especificas salvo el test de
inyeccion intradémica de autoeritrocitos lavados. El diagnostico
diferencial incluye enfermedades que cursan con alteracion de la
coagulacion, vasculitis, dermatitis artefacto, conectivopatias y pur-
pura de Schoenlein-Henoch. No existe tratamiento especifico que
sea claramente efectivo.
Conclusiones: Consideramos de interés incluir esta enfermedad
dentro del diagnostico diferencial de hematomas en la infancia sin
causa que lo justifique. Es recomendable un manejo multidiscipli-
nar que incluya hematologos, dermatologos y psiquiatras para un
adecuado diagnéstico y manejo de este sindrome.
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41. SINDROME DE GIANOTTI-CROSTI O ACRODERMATITIS
PAPULAR DE LA INFANCIA

M. Salazar Nievas, R. Romero Garcia, J.M. Rubio Lopez
y R. Naranjo Sintes

Hospital San Cecilio de Granada y Complejo Hospitalario de Jaén.
Espana.

Introduccion: Los exantemas en la infancia son un motivo de con-
sulta médica frecuente en las Urgencias de Pediatria. La mayoria de
ellos tienen una etiologia viral y son de caracter leve, pero es im-
portante que el dermatélogo esté familiarizado con su diagnostico
diferencial y manejo para descartar enfermedades potencialmente
graves y establecer un correcto algoritmo diagndstico-terapéutico.
Caso clinico: Se trata de una nifa de 13 meses de edad que es
traida a Urgencias por presentar erupcion cutanea de 24 horas de
evolucion, rapidamente progresiva. La paciente se encontraba es-
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table, con estado general conservado y sin sintomas asociados salvo
febricula de 37,3 °C. En la exploracion fisica no se encuentra ninglin
hallazgo por 6rganos y aparatos. A nivel de piel lesiones eritemato-
sas y papulosas, alginas de ellas papulo-vesiculosas y confluentes en
placas localizadas a nivel de nalgas, periné, manos, piesy cara. No
existian lesiones en otras localizaciones ni afectacion de mucosas.
Ante la sospecha de sindrome de Gianotti- Crosti se solicita hemo-
grama, bioquimica y serologia de VEB, hepatitis B y C, citomegalo-
virus, cosackie A16 y adenovirus. Todas las pruebas fueron normales
salvo adenovirus IgG positiva de seroconversion reciente. Se instau-
ré tratamiento topico con antisépticos y antibioticos topicos para
evitar la sobreinfeccion con buena evolucion y resolucion de la cli-
nica en 3 semanas.

Conclusiones: La acrodermatitis papular de la infancia fue descrita
en 1955 por Gianotti como una erupcion papular de origen viral que
afectaba a nifos, distribuida simétricamente en la cara, nalgas y
extremidades. Un afio mas tarde se redescribié conjuntamente con
Crosti, y de ahi que se la conozca con el nombre de sindrome de
Gianotti-Crosti. Afecta mas frecuentemente a nifios y nifas entre 1
y 6 ailos. Antes de la aparicion de las lesiones cutaneas pueden
observarse sintomas del tracto respiratorio superior, fiebre y ade-
nopatias. La erupcion se caracteriza por la presencia de papulas
monomorfas eritemato-edematosas y ocasionalmente con papulo-
vesiculas, que se distribuyen simétricamente en cara y superficies
extensoras de las extremidades. A veces las lesiones pueden agru-
parse formando grandes placas y mas raramente, pueden aparecer
lesiones purpdricas. En la mayoria de pacientes la erupcion cutanea
es asintomatica, aunque algunas veces puede existir un prurito
leve. La etiologia viral en esta entidad se ha sospechado desde su
descripcion inicial, y aunque en 1970 dos grupos independientes
confirmaron la asociacion con el virus de la hepatitis B, con poste-
rioridad se han implicado mUltiples agentes viricos, que incluyen el
virus de Epstein-Barr, citomegalovirus, Coxsackie, virus respirato-
rios (adenovirus, virus respiratorio sincitial, parainfluenza), parvo-
virus B19, rotavirus y herpes simple tipo 6. Hemos presentado un
caso de Gianotti-Crosti asociado a infeccion por adenovirus y de
caracter autorresolutivo a pesar de lo aparatoso del cuadro cutaneo
inicial.

42. SINDROME DE LEOPARD CON PRESENTACION CLINICA
INCOMPLETA: LA IMPORTANCIA DEL DIAGNOSTICO
GENETICO

P. Davila Seijo?, E. Roson Lopez?, P. Espifio Lorenzo®,
J. Freire Bruno®, F.J. Herrero Hermida® y C. de la Torre Fraga®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Pediatria. Complexo
Hospitalario de Pontevedra. Pontevedra. Espana.

Introduccion: Las rasopatias son un grupo de enfermedades gené-
ticas, de herencia autosémica dominante debidas a mutaciones
germinales sobre genes de la via RAS/MAPK. Todos los pacientes
presentan alteraciones y rasgos dismorficos comunes o muy seme-
jantes. Esta superposicion clinica puede dificultar el diagnostico
diferencial entre dichas anomalias genéticas.

Caso clinico: Varon de seis anos, derivado con tres afos a consultas
externas de pediatria para estudio por presentar facies peculiar
(cara triangular, cuello corto, orejas grandes de implantacion baja
e hipertelorismo ocular), pectus excavatum y cuatro maculas café
con leche, junto con retraso del lenguaje. Remitido a foniatria,
detectaron problemas de praxias bucofonatorias, iniciando trata-
miento logopédico. A los seis anos consultd en el servicio de derma-
tologia por aparicion progresiva de pequenas maculas parduscas
(Léntigos) en cara, cuello y parte superior de tronco, aunque en
escaso numero en ese momento. Ante este hallazgo, y junto a los
ya presentes y descritos, la sospecha diagnostica se centro en tres
sindromes pertenecientes al grupo de las rasopatias que comparten
caracteristicas fenotipicas y maculas café con leche entre los ha-

llazgos cutaneos: sindrome de LEOPARD, Noonan y Neurofibromato-
sis tipo 1. El abordaje multidisciplinar no demostré otras anomalias
sistémicas. El estudio genético detecto6 la mutacion p.Arg498Trp.
en el gen PTPN11, confirmandose el diagndstico de sindrome de
LEOPARD. Se programo6 seguimiento del paciente, con evaluacion
cardiolodgica y auditiva anual, ofreciendo a los progenitores la posi-
bilidad de estudio genético.
Discusion: El sindrome LEOPARD es una genodermatosis compleja,
poco frecuente, que puede presentarse de forma aislada o heredar-
se en forma autosémica dominante, con alta penetrancia y expre-
sividad variable. El 90% de los casos se deben a mutaciones en el
gen PTPN11, describiéndose hasta el momento 11 mutaciones rela-
cionadas con este sindrome, entre las que se encuentra el cambio
p.Arg498Trp. Es importante reconocer las lesiones cutaneas carac-
teristicas (en especial léntigos) asi como otros signos fisicos que
orientaran al diagndstico y a la realizacion de estudios que permi-
tan diagnosticar tempranamente anomalias cardiacas y neurologi-
cas con implicaciones pronosticas.

Conclusiones: Aunque el diagndstico del sindrome de LEOPARD es

clinico, un nimero importante de pacientes presentan fenotipos

incompletos, que pueden dificultar el diagnostico diferencial con
otros sindromes familiares de lentiginosis y rasopatias, principal-
mente el sindrome de Noonan. En estos casos el estudio genético
resulta de extrema utilidad para llegar a su confirmacion diagnosti-
ca. El diagnostico correcto de este sindrome determinara el mane-

jo apropiado de los pacientes, con evaluaciones de audicion y

cardiologica anuales, y el consejo genético.
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43. TELANGIECTASIA HEREDITARIA BENIGNA Y SINDROME
MALFORMACIONES CAPILARES-MALFORMACIONES
ARTERIOVENOSAS. ;MISMO ESPECTRO DE UNA UNICA
ENTIDAD?

J.M. de la Torre?, E. Manubens®, F.Z. Mufoz®, E. Baselga®, E. Roé®
y L. Puig®
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de la Santa Creu y Sant Pau. Barcelona. Espana.

Introduccién: La telangiectasia hereditaria benigna (THB) ha sido
considerada siempre como una entidad distinta a las malformacio-
nes capilares (MC). Sin embargo existen fenotipos similares y super-
ponibles en pacientes con THB y el sindrome malformaciones
capilares-malformaciones arteriovenosas (MC-MAV) y se ha descrito
el locus de la THB (5q14) proximo al del gen RASA1 (5q13.3) mutado
en MC-MAV. Presentamos cuatro casos con diferentes diagnosticos
que comparten este fenotipo de superposicion.

Casos clinicos: Casos 1: paciente con antecedentes familiares (ma-
dre y prima) de MC que presenta MAV en antebrazo y multiples MC
y telangiectasias con halo blanquecino. Se detecta la mutacion en
el gen RASA-1 en la paciente y familiares. Caso 2: paciente con MC
con halo blanquecino en antebrazo y multiples telangiectasias con
halo en toérax. Se detecta la mutacion en el gen RASA-1 en la pa-
ciente y familiares. Caso 3: paciente con antecedentes familiares
(padre y tia) de MC que presenta lesiones compatibles con MC ati-
picas en torax y frente y telangiectasias puntiformes y maculas hi-
pocromicas en manos. Se estudia la mutacion RASA-1 en ella y los
familiares con resultado negativo. Caso 4: paciente con anteceden-
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tes familiares (madre y abuelo materno) de MC atipicas que presen-
ta telangiectasias con halo blanquecino en torax y telangiectasias
puntiformes en region facial.
Discusion: El sindrome MC-MAV, de herencia autosémico dominan-
te, se caracteriza por la presencia de MC (clinicamente diferentes
a las MC de aparicion esporadica) en el 100% de los casos y anoma-
lias vasculares de alto flujo en el 30%. En un 32% de los pacientes no
se detecta la mutacion RASA-1. En todos los pacientes se recomien-
dan pruebas de imagen para descartar la presencia de anomalias
vasculares de alto flujo que podrian implicar un prondstico fatal.
Recientemente se han descrito entre sus manifestaciones cutaneas
la presencia de telangiectasias puntiformes con halo blanquecino,
con la porcion roja apenas visible en ocasiones, similares a las pre-
sentes en la THB. La THB es una rara entidad caracterizada por la
presencia de multiples telangiectasias de diferente morfologia y
tamafo, con un patron de herencia autosémico dominante. No aso-
cia otras anomalias vasculares. Proponemos la hipotesis de encon-
trarnos ante dos manifestaciones clinicas/fenotipicas de una misma
entidad con penetrancia incompleta. Esto implicaria cambios en el
manejo evolutivo de los pacientes con THB de cara al pronéstico,
ante la necesidad de precisar estudios genéticos y/o de imagen
tales como angio-RMN.
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44. TRASPLANTE DE PRECURSORES HEMATOPOYETICOS
DE MEDULA OSEA COMO TRATAMIENTO CURATIVO
DE LA PORFIRIA ERITROPOYETICA CONGENITA

C. Martinez Peinado?, P. Aguilera®, J. To-Figueras<, C. Garrido?,
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Espana.

Introduccion: La porfiriaeritropoyética congénita o enfermedad de
Glinther es una rara y grave enfermedad causada por la deficiencia
congénita autosomica recesiva de la enzima UROGENO Il SINTETA-
SA. La acumulacion de las porfirinas de isomero | en los eritrocitos,
el plasma, la piel y los huesos son los responsables de las manifes-
taciones clinicas. Es la porfiria mas mutilante y los pacientes tienen
una corta esperanza de vida. El tratamiento es limitado, preventivo
y sintomatico y solo el trasplante de precursores hematoldgicos se
considera curativo en los casos mas graves. Presentamos el caso de
un nino diagnosticado de PEC a los 4 meses, genotipo grave, que se
sometio a trasplante alogénico de médula 6sea a los 8 meses y evo-
luciona favorablemente tras 4 anos de seguimiento.

Caso clinico: Recién nacido de cuatro meses se diagnostica de PEC
tras un cuadro clinico complejo que se caracterizaba por fotosensi-
bilidad cutanea grave temprana, fluorescencia rojo-rosada de orina
con luz de Wood, hepatoesplenomegalia, plaquetopenia y anemia
hemolitica grave. Se confirma la enfermedad de Giinther tras estu-
dio de porfirinas en orina y estudio genético de la mutacion C73R en
homocigosis. Se inicia tratamiento sintomatico con fotoproteccion
estricta y transfusiones periddicas bisemanales que producen un
deterioro progresivo del paciente y que no controlan los sintomas.
Dada la gravedad clinica, bioquimica y genética se propone en co-
mité interdisciplinar el trasplante autdlogo de progenitores hema-

topoyéticos, que se lleva a cabo con régimen de acondicionamiento
(Busulfan, Timoglobulina y Ciclofosfamida), profilaxis de EICH (Ci-
closporina y Metrotexato) y antiinfecciosa (antibioticos, aciclovir,
inmunoglobulina). Como complicaciones destaca: toxicidad hepati-
ca grave, enfermedad veno-oclusiva, infeccion por citomegalovirus
y EICH aguda. Se constata el éxito del trasplante con quimerismo
100% y los controles analiticos muestran progresiva mejoria de las
tres series hematoldgicas, manteniéndolas en los rangos de norma-
lidad sin precisar transfusiones. La cuantificacion postrasplante de
las porfirinas en orina y sangre han reflejado una disminucioén pro-
gresiva en los 3 anos de seguimiento, actualmente son indetecta-
bles en hematies y ligeramente elevadas en orina, presenta
eritrodoncia y lesiones cutaneas similares a las de la porfiria cuta-
nea tarda debido al exceso de porfirinas sintetizadas en el higado.
Discusion: Se han descrito en la literatura menos de 200 casos de
enfermedad de Giinther, 40 mutaciones distintas relacionadas con
la enfermedad y solo 20 casos tratados con trasplante de médula
6sea que revisamos y comparamos. La indicacion de este trata-
miento debe ser individualizada, valorando cuidadosamente la re-
lacion riesgo/beneficio. Actualmente es la Unica terapia curativa
conocida, aunque no exenta de importantes riesgos. Consideramos
de interés estudiar y presentar la evolucion de este caso, que ya
fue presentado en el grupo a su diagndstico, por la escasa bibliogra-
fia al respecto, el tratamiento tan novedoso y la favorable respues-
ta al mismo.
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45. TRICOEPITELIOMAS DESMOPLASICOS EN DOS NINOS
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Introduccion: El tricoepitelioma desmoplasico es una neoplasia
anexial poco frecuente de diferenciacion folicular. Se ha descrito
muy raramente en la infancia. Presentamos dos nifios con esta pa-
tologia.

Casos clinicos: Caso 1: mujer sana de 13 afos con lesion asintoma-
tica de crecimiento lento en mejilla derecha de 3 anos de evolu-
cion. En la exploracion fisica se apreciaba una lesion anular de
bordes polilobulados y unos 6 mm de diametro en region central de
mejilla derecha. Inicialmente fue diagnosticada de leishmaniasis
pero el estudio histolégico confirmo el diagnostico de tricoepitelio-
ma desmoplasico. Se extirpo la lesion completa. Caso 2: varén sano
de 11 anos con lesion asintomatica en mejilla derecha desde los
7 anos, de crecimiento lento pero progresivo. En la exploracion fi-
sica se apreciaba una lesion tumoral de aproximadamente 5 mm en
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la zona paranasal de la mejilla derecha, de forma redondeada, cen-
tro deprimido y bordes sobreelevados. El estudio histologico confir-
mo un tricoepitelioma desmoplasico.
Discusion: El tricoepitelioma desmoplasico es una tumoracion be-
nigna y muy poco frecuente de diferenciacion folicular en la que el
estudio histologico revela una hilera de células basalioides distri-
buidas entre haces de colageno muy engrosados. Clinicamente son
papulas de borde sobreelevado y centro deprimido de color blan-
quecino localizadas generalmente en la mejilla de mujeres jove-
nes. El diagnéstico diferencial histolégico es con el epitelioma
basocelular o el carcinoma microanexial quistico'. En nifios es rara
su aparicion, y solo hay un caso descrito de aparicion congénita?, el
diagnostico suele ser histologico como en el caso de nuestros pa-
cientes. Debido a que esta neoplasia es benigna y de lento creci-
miento al comienzo con posterior estabilizacion su manejo debe ser
conservador, siendo la observacion o técnicas de curetaje o abra-
sion una opcion adecuada’.
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Introduccién: Presentamos el caso de un tumor de células gigantes
de la vaina tendinosa en un nifo de 2 afnos y realizamos diagndstico
diferencial con las entidades que cursan con un nodulo cutaneo
solitario en la mano.
Caso clinico: Varon de 2 anos de vida que acudio a nuestra consulta
por un nodulo subcutaneo en palma derecha de 2 cm de diametro,
del color de la piel normal, no doloroso al tacto, bien delimitado y
de consistencia dura de 4 meses de evolucion. Se realizd exéresis
completa de la lesion. El estudio histopatolégico demostro un infil-
trado compuesto por células monomorfas de nucleo vesiculoso y
nucléolo pequeno, células fusiformes y células gigantes multinu-
cleadas tipo osteoclasto.
Resultados: El tumor de células gigantes de vaina tendinosa es el
segundo tumor benigno mas frecuente de la mano después del gan-
glion. Existen dos formas clinicas: difusa, que afecta a grandes ar-
ticulaciones, y localizada. Esta Ultima debe ser incluida por el
dermatologo en el diagndstico diferencial de los tumores que apa-
recen en la mano.
Conclusiones: Aunque el tumor de células gigantes de la vaina ten-
dinosa es una entidad frecuente en los adultos, los casos pediatri-
cos son excepcionales. El diagnostico diferencial clinico en estos
casos es extenso y se realizaria sobre todo con el fibrosarcoma, fi-
bromatosis digital, ganglion y granuloma anular subcutaneo.
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Introduccion: EL tumor fibrohistiocitico plexiforme es un raro tu-
mor mesenquimal descrito por vez primera en 1988 con tendencia
a la recurrencia local y capacidad metastatizante. Puede aparecer
a cualquier edad pero es mas frecuente en adultos jovenes y nifios,
habiéndose descrito casos congénitos. Se manifiesta como una tu-
moracion subcutanea habitualmente asintomatica.
Caso clinico: Nifa de 7 afos de edad que presenta una lesion nodu-
lar subcutanea asintomatica de unos 8 meses de evolucion en hom-
bro izquierdo. La lesion ha crecido progresivamente alcanzando
unos 2 cm de diametro con consistencia muy firme, adherida a la
piel y desplazable sobre planos profundos. El estudio histopatologi-
co de la pieza muestra una tumoracion de apariencia plexiforme
constituida por células de morfologia fusiforme y otras epitelioides
con areas de focal atipia citolégica y con dos mitosis por diez cam-
pos de gran aumento. En la base muestran un patroén infiltrativo
entre el tejido adiposo e imagenes de infiltracion perineural. No se
observa invasion vascular. Con inmunohistoquimica las células
neoplasicas son negativas para Ck mixta, desmina, CD34, melan A,
$-100 y antigeno epitelial de membrana y muestran positividad para
CD68 y tincion focal débil para actina de musculo liso. El indice de
proliferacion con Ki-67 es de 15/20%.
Discusion: A pesar de ser un una neoplasia de grado intermedio de
malignidad, el tumor fibrohistiocitico plexiforme tiende a la recu-
rrencia local y se han descrito metastasis en ganglios linfaticos,
ocasionalmente en pulmoén y en un caso en piel. Puede ser dificil de
diagnosticar por su baja frecuencia y también debido a que la biop-
sia por punch puede mostrar cambios muy sutiles o ausentes espe-
cialmente en las formas mas fibrosas. El diagnodstico diferencial
histologico incluye tumores benignos como el dermatofibroma y
otros malignos. Es de especial atencion que el neurotequeoma ce-
lular comparte con este tumor cambios histopatoldgicos e inmuno-
histoquimicos. El diagndstico molecular no es posible a dia de hoy
debido a la falta de marcadores cromosomicos especificos. La exé-
resis amplia o la cirugia de Mohs, asi como un seguimiento a largo
plazo son necesarios ante este tipo de tumor.
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Introduccién: El tricoblastoma (o tricoepitelioma) y el tricofoliculo-
ma son tumores de origen anexial infrecuentes en la infancia. Clini-
camente son papulas o nddulos del color de la piel o en ocasiones
perladas, de pequefo tamafo y de crecimiento lento, solitarios en la
mayoria de los casos. En ambos casos se han descrito lesiones congé-
nitas, gigantes, multiples, asociadas a otras lesiones cutaneas o de
localizacion atipica. También se ha descrito transformacion maligna.
Casos clinicos: Caso 1: nina de 10 anos de edad sin antecedentes
de interés. Consulté por una lesion en ala nasal izquierda de 2 afnos
de evolucion que drenaba material seroso de forma ocasional. A la
exploracion presentaba una papula de color piel normal de 4 mili-
metros y aspecto translicido. La biopsia escisional mostraba una
lesion bien delimitada constituida por nidos de células basaloides
con nucleos en empalizada en periferia y cuerpos mesenquimales
papilares rodeados por estroma fibrotico, con diagnostico de tri-
coepitelioma. Caso 2: nifa de 4 anos de edad con antecedente de
asma en tratamiento con budesonida y montelukast. Consultd por
una lesion en la region supraciliar derecha presente desde el naci-
miento, con aumento de tamafo y dolor en el Ultimo mes. A la ex-
ploracion fisica presentaba una papula eritematoamarillenta e
indurada de 3 mm. El estudio anatomopatoldégico mostraba un es-
pacio quistico central del que radiaban foliculos vellosos de varia-
ble madurez, con diagnostico de tricofoliculoma. Tras 5 meses de
seguimiento no se observaron datos de recidiva ni nuevas lesiones
en ninguna de las pacientes.

Resultados: El tricoblastoma o tricoepitelioma es una neoplasia
anexial benigna con posible origen en células pluripotenciales ger-
minativas del foliculo piloso. En la edad pediatrica se han descrito

pocos casos solitarios, ya que la mayoria son lesiones multiples se-
cundarias a mutaciones genéticas autosomicas dominantes. Su prin-
cipal diagnostico diferencial es el carcinoma basocelular. El
tricofoliculoma es un hamartoma con diferenciacion folicular. El
diagnostico clinico es dificil; en ocasiones se observa un manojo de
pelos vellosos rubios saliendo por el orificio central de la lesion
(signo de Pinkus), lo que orienta la sospecha. Se han descrito pocos
casos solitarios en edad pediatrica. Entre sus diagnodsticos diferen-
ciales se encuentra también el carcinoma basocelular, y otras lesio-
nes benignas como el quiste epidérmico, el molusco contagioso, el
pilomatrixoma y la hiperplasia sebacea, entre otras. El tricoblasto-
ma o tricoepitelioma y el tricofoliculoma son lesiones benignas. El
tratamiento de eleccion es la extirpacion quirtrgica. Otras alterna-
tivas son curetaje, electrocoagulacion, crioterapia, dermoabrasion
o tratamiento con laser. El prondstico es excelente, con baja tasa
de recurrencias.
Conclusiones: Presentamos dos pacientes pediatricos con lesiones
solitarias benignas de estirpe folicular propias de edad adulta. Hay
pocos casos similares descritos. Debemos considerar estos tumores
ante la sospecha clinica de carcinomas epiteliales en la edad pedia-
trica.
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