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1. GRANULOMATOSIS OROFACIALES: A PROPOSITO
DE 2 CASOS

E. Moreno-Artero, |. Bernad, M. Ivars, E. Querol y M. Pretel

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

Introduccién: La granulomatosis orofacial (GOF) es un trastorno
inflamatorio cronico infrecuente que afecta a la region orofacial.
Presentamos dos casos de esta enfermedad por su rareza y su difi-
cultad terapéutica.

Material y métodos: Presentamos dos casos de granulomatosis oro-
facial vistos en consulta en septiembre de 2011 y marzo de 2015. El
primer caso es el de una mujer de 57 anos que acude a consulta por
presentar, desde hacia 4 afos, eritema, calor y edema en la region
perioral. Le habian biopsiado en dos ocasiones en su ciudad de ori-
gen, con hallazgos no del todo concluyentes y cultivos negativos.
Ante un posible el diagnéstico de OFG, habia sido tratada con pred-
nisona oral en pauta descendente durante 4 anos y corticoides in-
tralesionales en 2 ocasiones, con mejoria temporal de las lesiones
y empeoramiento al suspenderlos, e hidroxicloroquina, sin respues-
ta. Aportaba TC de cuello, que puso de manifiesto lesiones granulo-
matosas en la base de la lengua y pliegues aritenogloticos.
Realizamos colonoscopia para descartar enfermedad inflamatoria
intestinal, que no objetivo anomalias. Fue valorada por Alergologia,
que descarto hipersensibilidad a distintos alérgenos. Recomenda-
mos iniciar tratamiento con adalimumab; no obstante, en su ciudad
de origen decidieron iniciar tratamiento con ustekinumab, con me-
joria parcial de la enfermedad durante 2 afos. Ante el empeora-
miento clinico de las lesiones tras 2 afos de tratamiento, decidimos
anadir tratamiento combinado con doxiciclina oral, pero no obser-
vamos respuesta, por lo que recomendamos iniciar tratamiento con
adalimumab. El segundo se trataba de una paciente de 11 afos
procedente de Angola que acudid a consulta por edema labial con-
tinuo de un ano de evolucion que habia ido progresando en los ulti-
mos meses; asociaba prurito faringeo. El prick test y las pruebas
epicutaneas con bateria estandar fueron negativas. La biopsia de
mucosa labial fue compatible con GOF. Ya que la paciente no aso-
ciaba sintomas digestivos y vivia en otro pais, no se realizaron estu-
dios endoscopicos. Indicamos tratamiento con corticoides
intralesionales, que se llevaron a cabo en su ciudad de origen, con

reduccion parcial del edema tras la primera sesion y ausencia de
respuesta con la segunda tres meses mas tarde.

Discusion: La GOF es un trastorno inflamatorio cronico de etiopato-
genia desconocida que caracteriza por la presencia de granulomas
no caseificantes subepiteliales con un espectro de manifestaciones
clinicas muy amplio, desde edema de mucosa oral recurrente a le-
siones edematosas permanentes, fibrosas y desfigurantes de los la-
bios y la cara. La enfermedad de Crohn o la sarcoidosis, entre otros
trastornos sistémicos, pueden causar manifestaciones orofaciales
indistinguibles. El tratamiento es dificil y, a menudo, poco satisfac-
torio, y la remision espontanea, muy rara. En los casos leves, los
corticoides topicos se consideran el tratamiento de primera linea.
Cuando se trata de casos de edema moderado, las inyecciones intra-
lesionales de triamcinolona al 0,1% constituyen el tratamiento de
eleccion. En los casos mas graves, la terapia sistémica con clofazi-
mina, talidomida a dosis bajas o anti-TNF (adalimumab o infliximab)
han demostrado eficacia en algunos casos.

Conclusiones: La GOF es una enfermedad con una baja incidencia.
En su diagnostico es importante descartar otros procesos granuloma-
tosos sistémicos. Debido a su cronicidad y falta de respuesta a los
tratamientos habituales puede suponer un reto para el dermatologo.

2. NEVUS OLIGEMICUS LOCALIZADO EN MAMAS

A. Arechalde Pérez?, J.L. Artola Igarza?, P. Manrique Martinez?,
V. Morillo Montanés?, A. Mariscal Polo® y R. Ibarrola Altuna®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital de Galdakao. Bizkaia. Espafia.

Introduccion: El nevus oligemicus, descrito por primera vez en
1981, se caracteriza por la aparicion de una lesion maculosa, erite-
mato-violacea y fria con respecto a la piel de alrededor. Esta clinica
tan caracteristica permite realizar el diagnostico. La localizacion
en ambas mamas es poco frecuente.

Caso clinico: Mujer de 73 afos, sin antecedentes médicos de inte-
rés, remitida por el Servicio de Ginecologia para evaluacion derma-
tologica de lesiones aparecidas en mamas; las mamografias y la
exploracion fisica han descartado una patologia ginecologica. A la
exploracion, se observaba en ambas mamas, unas maculas eritema-
to-violaceas, de bordes mal definidos vy, a la palpacion, destacaba
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la frialdad de las zonas eritematosas. Estas lesiones, livedoides,
blanqueaban a la presion. La anamnesis descartoé antecedente trau-
matico o inflamatorio previo. Se practico una biopsia que mostro
discretas ectasias vasculares en dermis papilar. Las lesiones, sin
tratamiento, permanecen estables.

Comentario: El nevus oligemicus es una entidad benigna, de etio-
logia desconocida; en la literatura se discute una alteracion en los
receptores adrenérgicos del plexo vascular profundo de la dermis,
asociado a una hipertonia simpatica. Se localiza sobre todo en ab-
domen y en muslos y con menor frecuencia en mamas y manos. Se
han propuesto factores favorecedores como la obesidad, el seden-
tarismo o la presion, sin embargo, la eliminacion de estos factores
no se ha traducido en la desaparicion de las lesiones. La clave diag-
nostica esta en la constatacion de la disminucion de la temperatura
en la piel afecta de manera permanente. Esta entidad, con pocos
casos reportados en la literatura, es probablemente mas frecuente
de lo descrito.

Palabra clave: Diagnostico.

3. PERLA QUIRURGICA: REPARACION DE UNA ULCERA
EN UNA PIERNA DE FONDO MOVIL

J.L. Artola Igarza, A. Arechalde Pérez, A. de Mariscal,
P. Manrique Martinez Polo y V. Morillo Montaiés

Servicio de Dermatologia. OSI Barrualde-Galdakao. Galdakao.
Vizcaya. Espana.

Introduccion: El cuidado de las Ulceras cutaneas de miembro inferior
es muchas veces complejo y consume muchos recursos sanitarios.
Material y métodos: Presentamos un paciente varon de 79 afos
visitado por una Ulcera en cara posterior de pierna izquierda de 8 x
6 cm que en su zona central afectaba a todo el espesor de la piel
del gemelo izquierdo en su tercio medio. Con las maniobras de
flexo extension del pie se objetivaba la fascia muscular y generaba
un exudado cuantioso y continuo que dificultaba la curacion de la
Ulcera. Los cuidados estandar realizados por personal entrenado
durante un afo fueron infructuosas. Entre las opciones quirdrgicas
que se consideraron se opto por realizar un injerto de piel parcial
tomado con bisturi del 22. El injerto se secciond en tres fragmentos
y en 30 minutos cubriamos las heridas. Tras 5 dias de oclusion reti-
ramos la sutura.

Discusion: Entre las opciones barajadas en la escalera reconstruc-
tiva de las Ulceras de miembro inferior se opt6 por uno de los pel-
danos inferiores, el injerto de piel parcial. Para simplificar el
proceso se opto por tomar el injerto mediante un bisturi del 22. La
principal dificultad que presentaba esta ulcera fue el de la movili-
dad del musculo gastrocnemio que generaba una exudacion profusa
e interferia en la generacion de tejido de granulacion adecuado y
el crecimiento epidérmico. Por ello decidimos fragmentar el injerto
en 3y asi fijar mejor el injerto. Tras 1-1,5 meses la epitelizacion
fue completa. Consideramos que este tipo de injerto de piel parcial
tomado con bisturi y fragmentado es sencillo y Util en la resolucion
de una patologia como son las Ulceras cutaneas de miembro inferior
con un fondo mévil y exudativo como en esta ocasion.

Palabras clave: tratamiento quirurgico

4. DERMATOMIOSITIS AMIOPATICA CON ULCERAS
CUTANEAS

A.D. Agull6 Pérez?, J. Restrepo Vélez®, S. Oscoz Jaime?,
L. Loidi Pascual®, M. Larrea Garcia® e |. Yanguas Bayona?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Reumatologia. Complejo
Hospitalario de Navarra. Pamplona. Navarra. Espaha.

Introduccion: La dermatomiositis clinicamente amiopatica (CADM)
representa aproximadamente el 20% del total de dermatomiositis
(DM). Durante la ultima década se han identificado nuevos autoanti-

cuerpos asociados a esta enfermedad. Alguno de ellos como el anti-
cuerpo contra el gen 5 de diferenciacion del melanoma (MDA5 o
CADM140), se acompana de manifestaciones clinicas caracteristicas.
Presentamos un caso de CADM con anticuerpos anti MDA5 positivos.

Caso clinico: Mujer de 46 anos con antecedente de ictus isquémico,
ingresada en Reumatologia por un cuadro de poliartralgias, tumefac-
cion de manos y artritis de 2 meses de evolucion. Al explorar a la
paciente se objetivaron lesiones liquenoides en codos, lesiones live-
doides reticulares acompanadas de edema en zonas acras y eritema
tenue en area palpebral. La fuerza muscular estaba conservada. Se
le practicaron 3 biopsias-punch de las lesiones en codos, dorso de
manos y dorso del pie que fueron informadas de purpura. Las 3 heri-
das experimentaron una necrosis progresiva, cicatrizando con lenti-
tud. La bateria de pruebas complementarias realizada (TAC,
arteriografia, ecografia, RMN) fue negativa, pero en analitica de
sangre se detecto: elevacion del VSG (51), ANAs 1/160, Ro + y anti
MDAS5 +. Realizandose el diagnostico de CADM. El cuadro respondi6 al
tratamiento con prednisona 45 mg y gammaglobulinas intravenosas.
Discusion: Los anticuerpos contra el MDA-5 estan presentes en pa-
cientes con CADM o minimamente miopatica. Estos pacientes sue-
len presentar como rasgo distintivo: Ulceras cutaneas, papulas
palmares y dolor en la cavidad oral. Para algunos autores, la pre-
sencia de este marcador sugiere un mayor riesgo de enfermedad
intersticial pulmonar, aunque este aumento de riesgo parece haber-
se detectado Unicamente en poblacion asiatica. Ademas del antiM-
DA-5, el perfil especifico de autoinmunidad en la CADM incluye
también el anti-p155.

Conclusiones: En el diagnostico de la DMA el perfil de autoinmuni-
dad constituye una herramienta de vital importancia para orientar
y confirmar el diagndstico, especialmente en los casos de clinica e
histologia poco especificas.

Palabras clave: Dermatomiositis clinicamente amiopatica. Autoin-
munidad. CADM140.

5. BOWEN ACRAL E INFECCION POR VIRUS DEL PAPILOMA
HUMANO

A. Barrutia Borque, O. Lasa Elgezua, S. Alvarez Sanchez,
I. Allende Markixana, M. Rubio Lombrafna
y 0. Guergué Diaz de Cerio

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Cruces.
Barakaldo. Vizcaya. Espana.

Introduccion: El carcinoma epidermoide in situ, cominmente co-
nocido como enfermedad de Bowen (EB), se presenta tipicamente
como una placa eritematodescamativa que aparece en zonas foto-
expuestas a edades medias y avanzadas de la vida. Factores de
riesgo implicados en su aparicion son la exposicion solar cronica,
exposicion a arsénico, radioterapia, traumatismos y estado de in-
munocompromiso. La infeccion por el virus del papiloma humano
(VPH) esta asociada a EB en localizaciones relativamente no ex-
puestas a radiacion solar, como son la region genital, parte inferior
de abdomen y piel digital.

Material y métodos: Se describe una serie de 9 pacientes diagnosti-
cados de enfermedad de Bowen localizada en partes acras (manos,
pies) entre los afos 2009 y 2015, 6 varones y 3 mujeres, se analiza el
patron de presentacion (dorso, palma/planta, piel interdigital) y su
posible relacion con la infeccion por VPH. Asimismo, se muestra su
respuesta a tratamiento con terapia fotodinamica (TFD).

Discusion: Cuando la EB afecta a la superficie digital (especialmen-
te si se trata de zona periungueal), puede ser dificil diferenciarla
de las verrugas vulgares. Estudios recientes han identificado varios
tipos de VPH (VPH 16 y otros genotipos de alto riesgo) en EB locali-
zada en manos y pies. La TFD ha demostrado ser una valida opcion
terapéutica en la EB de presentacion localizada, incluso si existe
afectacion del aparato ungueal.

Palabras clave: Tumor maligno. Infeccion virica. Terapéutica fisica.
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6. PAPULOSIS LINFOMATOIDE ANGIOINVASIVA
CON AFECTACION DE LA MUCOSA ORAL

S. Esteban Terradillos, E. Acebo Marifas, J. Gardeazabal Garcia,
N. Agesta Sanchez, |. Ocerin Guerra y V. Velasco Benito

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Cruces.
Barakaldo. Vizcaya. Espana.

Introduccion: Se describe un caso de un subtipo poco frecuente de
papulosis linfomatoide (PL), el subtipo E o Angioinvasiva, que tiene
la peculiaridad de simular linfomas mas agresivos teniendo en rea-
lidad un prondstico excelente.

Caso clinico: Paciente de 77 afos, trasplantado hepatico, que con-
sultd por prurito generalizado de dos afios de evolucion junto a
brotes de escasas lesiones papulosas con escara central negruzca
de caracter autorresolutivo. La biopsia revelo infiltrado linfoide T
dérmico atipico angiocéntrico. Posteriormente presenté Ulceras
orales con diagnostico histopatoldgico de Ulcera eosinofilica de la
mucosa oral (UEMO). Tras revisar ambas biopsias y realizar una co-
rrelacion clinicopatologica se lleg6 al diagnostico de PL angioinva-
siva y el paciente recibi6 tratamiento con UVB de banda estrecha
con respuesta favorable.

Discusion: La PL angioinvasiva, a diferencia de las otras variantes,
se presenta con escasas lesiones cutaneas con gran escara necrotica
y la mucosa oral se afecta en el 38% de los casos. Histopatoldgica-
mente se observa un infiltrado linfoide angiotropico con expresion
de CD30, CD8 y TIA 1 en las células atipicas. La historia clinica es
importante para diferenciarla de linfomas angiocéntricos agresivos
y la afectacion oral se solapa microscopicamente con la UEMO. Su
pronostico es muy bueno y el tratamiento se basa en corticoides
topicos, fototerapia, metotrexato o cirugia junto a radioterapia.
Conclusiones: La PL angioinvasiva, a pesar de simular linfomas an-
giocéntricos y citotoxicos mas agresivos, tiene un pronostico exce-
lente, por lo que su diagnostico mediante la correlacion
clinicopatoldgica adecuada es fundamental para no recurrir a tra-
tamientos demasiado agresivos.

Palabras clave: Linfoma. Diagndstico.

7. 0JOS DE MAPACHE. ;QUE NOS PUEDEN REVELAR?

A. Panés Rodriguez, A. Lopez Pestaia, L. Sobrevias Bonells,
S. Vilddsola Esturo, J. Zubizarreta Salvador, A. Jaka Moreno
y A. Tuneu Valls

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Donostia. San
Sebastidn. Espafia.

Introduccion: El lupus eritematoso neonatal (LEN) es una entidad
poco frecuente ocasionada por el paso transplacentario de anti-
cuerpos maternos tipo anti-Ro/SSA, anti-La/SSB y/o anti-U1RNP a
la circulacion fetal. Clinicamente se caracteriza por afectacion cu-
tanea y cardiaca, aunque también se ha descrito afectacion hepa-
tica, neuroldgica y hematologica. Presentamos tres casos de LEN
con lesiones cutaneas tipicas sin afectacion sistémica.

Caso clinico: Tres nifos de 2, 4 y 8 meses de edad presentaban le-
siones eritematosas anulares con distribucion periorbitaria de tres
semanas de evolucion aproximadamente. En uno de ellos destacaba
como antecedente el fallecimiento de un hermano por un bloqueo
auriculo-ventricular de tercer grado. Se detectd positividad para
anticuerpos anti-Ro y anti-La tanto en los ninos como en las ma-
dres, estableciéndose el diagndstico de LEN. Solo en uno de los
casos la madre estaba diagnosticada previamente de LES. El estudio
cardiaco fue normal en todos los nifios. Se indicd fotoproteccion y
tratamiento con prednicarbato tdpico con resolucion de las lesiones
en las semanas posteriores.

Discusion: Aproximadamente el 50% de los nifos afectos por LEN
presentan manifestaciones cutaneas, que consiste en lesiones simi-
lares al lupus cutaneo subagudo anular distribuidas de forma pe-
riorbitaria (dando la apariencia tipica en ojos de mapache) que

tienden a desaparecer de forma espontanea a los 6-8 meses de
edad. El 50% restante presenta afectacion cardiaca, principalmente
en forma de bloqueo auriculo-ventricular completo que normal-
mente requiere la implantacion de marcapasos. La clinica cutanea
y cardiaca coexisten en un 10% de los casos. Destacamos la impor-
tancia del reconocimiento clinico de esta entidad dada su posible
asociacion a patologia cardiaca.

Palabra clave: Enfermedad sistémica.

8. SINDROME DE BIRT-HOGG-DUBE: CUANDO
UNA GENODERMATOSIS APARECE POR CONSULTA

S. Ibarbia Oruezabal?, A. Panés Rodriguez?, N. Ormaechea Pérez?,
L. Sanchez Martinez?, T. Toledo Pastrana?, C. Lobo Moran®
y A. Tuneu Valls?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Donostia. Donostia. Espafa.

Introduccion: El sindrome Birt-Hogg-Dubé (SBHD) es una rara geno-
dermatosis de herencia autosomica dominante caracterizada por la
presencia de fibrofoliculomas y/o fibrodiscomas, quistes pulmona-
res y neoplasias renales. El gen responsable se encuentra en el
cromosoma 17 y codifica la foliculina, una proteina que se expresa
en la piel, los neumocitos y las nefronas. Las lesiones cutaneas
consisten en papulas blanquecinas, cupuliformes y milimétricas lo-
calizadas principalmente en la nariz, la frente, las mejillas, el cue-
llo y el tronco. Presentamos un caso de SBHD confirmado mediante
estudio genético.

Caso clinico: Vardn de 62 anos en seguimiento por Reumatologia y
Urologia por poliartritis y colicos renales. Acudid a nuestra consulta
por presentar multiples lesiones papulosas blanquecinas, de 1-3
mm en la frente, la nuca, el tronco y los brazos. Las sucesivas biop-
sias realizadas mostraron hallazgos sugestivos de fibrofoliculomas,
polipos fibroepiteliales y tricodiscomas. Ante la sospecha de SBGD,
se solicitaron una radiografia y TC toracico que mostraron multiples
quistes pulmonares, una ecografia abdominal sin hallazgos signifi-
cativos, y el estudio genético que confirmé la mutacion en la posi-
cion 1533 del exon 13 del gen de la foliculina.

Discusion: El SBHD es una entidad muy poco frecuente que se ca-
racteriza por la triada de lesiones cutaneas, quistes pulmonares
que asocian un mayor riesgo de neumotorax espontaneos y neopla-
sias renales de distintos tipos histologicos. Aunque los fibrofoliculo-
mas y fibrodiscomas de inicio en la edad adulta pueden ser el signo
de alarma para su diagnostico, no siempre estan presentes. Por
ello, los dermatologos debemos conocer también las manifestacio-
nes extracutaneas para sospecharlo.

Palabra clave: Genodermatosis

9. ELASTOLISIS DE LA DERMIS MEDIA CON RESPUESTA
VARIABLE A LA HIDROXICLOROQUINA

I. Vicente Sanchez, J.A. Raton Nieto, J.L. Diaz Ramén,
M. Ballesteros Diaz, M. Rubio Lombrafna y A. Barrutia Borque

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Cruces.
Barakaldo. Vizcaya. Espafa.

Introduccion: La elastdlisis de la dermis media es una entidad rara,
adquirida e idiopatica que afecta principalmente a mujeres (rela-
cion 8:1) en edades medias. Clinicamente se manifiesta en cuello,
tronco y brazos como: placas simétricas con arrugas finas en super-
ficie (tipo ), protrusiones papulares perifoliculares con centro de-
primido (tipo Il) o eritema reticular persistente con arrugas finas
(tipo Ill). De etiologia desconocida con asociacion a radiacion ultra-
violeta y enfermedades autoinmunes.

Material y métodos: Presentamos 2 pacientes con elastolisis de la
dermis media y exponemos la respuesta variable a tratamiento con
hidroxicloroquina.
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Casos clinicos: Caso 1: mujer 39 anos con antecedente de accidente
cerebrovascular transitorio y fenémeno de Raynaud, portadora de
anticuerpos antifosfolipido. Presentaba lesiones de 6 meses de evo-
lucién, asintomaticas. Clinicamente, maculas eritemato-parduzcas
con piel finamente arrugada en espalda, torax, axilas y fosas antecu-
bitales. Se confirmo el diagnostico con dos biopsias y realizo trata-
miento con hidroxicloroquina (6 meses). Tras este tiempo,
objetivamos remision completa en la mayor parte de superficie afec-
ta. Caso 2: vardn 67 anos con antecedente de cancer de pulmon
tratado con quimio-radioterapia. Presentaba lesiones de 5 meses de
evolucion, pruriginosas, tratadas con corticoterapia topica sin mejo-
ria. Clinicamente, en espalda superior: reticulado eritematoviolaceo
con arrugas finas. Asimismo, obtuvimos una biopsia confirmatoria.
Actualmente en cuarto mes de tratamiento, con persistencia de las
lesiones hasta la fecha.

Comentarios: Esta entidad carece de tratamiento de eficacia de-
mostrada. Presentamos nuestra experiencia con hidroxicloroquina
(200 mg/dia durante 3-6 meses) con excelente y pobre respuesta,
respectivamente en ambos casos expuestos.

Palabras clave: miscelanea, tratamiento sistémico.

10. LESIONES AMPOLLOSAS EN LA MUCOSA ORAL.
A PROPOSITO DE UN CASO

J.A. Yagiie Barcia?, P. Urigoitia Ugalde?, S. Gomez Muga?,
J.D. Solano Iturri®, M. Lazaro Serrano?, C. Gomez Bringas?
y R.M. Izu Belloso?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Basurto. Bilbao. Espana.

Introduccién: Las lesiones en la mucosa oral plantean un amplio y
dificil diagnostico diferencial en la consulta de Dermatologia, que
abarca, entre otras patologias, el herpes simple/aftas, el pénfigo
vulgar y/o paraneoplasico, el penfigoide ampolloso y cicatricial, la
dermatosis ampollosa IgA Lineal (DAL), el liquen plano oral, el lupus
y las epidermolisis ampollosas.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 88 afos, sin
antecedentes médico-quirurgicos de interés, que presentaba lesio-
nes ampollosas y erosivas en paladar duro y mucosa yugal de 8
meses de evolucion, refractarias a antiflingicos y corticoides topi-
cos. La biopsia de éstas revelé mediante técnicas de inmunofluores-
cencia directa (IFD) positividad para IgA de disposicion lineal en el
limite mucosa-corion, llegandose al diagnostico de DAL. Tras instau-
rarse tratamiento con Dapsona, las lesiones remitieron completa-
mente en menos de 4 semanas.

Comentarios: La DAL es una enfermedad ampollosa subepidérmica,
cronica y de origen autoinmune, caracterizada por el depésito li-
neal de inmunoglobulina A en la membrana basal. La afectacion
cutanea es muy variable y puede ser indistinguible del penfigoide
ampolloso o de la dermatitis herpetiforme. Muy frecuentemente
asocian lesiones orales y en otras mucosas, que en algunas ocasio-
nes suponen la Unica manifestacion de la enfermedad. El trata-
miento de eleccion es la Dapsona a dosis de 1 a 2 mg/kg/dia o
sulfapiridina de 60 a 150 mg/kg/dia, que en la mitad de los casos
consigue la remision completa de la enfermedad.

Palabras clave: Enfermedad ampollosa.

11. SINDROME DE SCHNITZLER: DESCRIPCION DE 2 CASOS

L. Aspe Unanue, I. Arrue Mitxelena, M.l. Martinez Gonzalez,
Z. Martinez de Lagran Alvarez de Arcaya, A. de Quintana Sancho,
I. Trébol Urra, M.V. Almeida Llamas

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Araba. Vitoria-
Gasteiz. Espafa.

Introduccion: El sindrome de Schnitzler es una rara enfermedad
autoinflamatoria adquirida, caracterizada por la presencia practi-

camente constante de urticaria crénica y gammapatia monoclonal
IgM o IgG.

Casos clinicos: Caso 1: mujer de 51 anos. En seguimiento por der-
matologia por urticaria cronica de aiio y medio de evolucion. Desde
hace 6 meses también en estudio por parte de Medicina Interna,
por trombocitosis, leucocitosis y elevacion de PCR y VSG. Posterior-
mente comienza con fiebre intermitente y dolores 6seos por lo que
ingresa para estudio. Se detectan gammapatia monoclonal IgM asi
como adenopatias en tamano limite alto, inespecificas; con todo
ello se llega al diagnostico de sindrome de Schnitzler. La paciente
inicia tratamiento con anakinra con resolucion completa de su sin-
tomatologia. Caso 2: mujer de 54 anos. Derivada desde alergologia
por lesiones cutaneas habonosas persistentes. Refiere también do-
lores inespecificos generalizados. Una biopsia cutanea confirma la
sospecha de urticaria-vasculitis. En el estudio analitico se detectan
leucocitosis, elevacion de PCR y gammapatia monoclonal IgG. Con
el diagnostico de sindrome de Schnitzler inicia tratamiento con
anakinra, con mejoria de los sintomas, pero finalmente se suspende
por intolerancia.

Discusion: En 1974 Schnitzler describié por primera vez un sindro-
me que reunia urticaria cronica, lesiones dseas y macroglobuline-
mia IgM. Desde entonces se han publicado mas de 200 casos,
aunque se cree que es una entidad infradiagnosticada. Ademas de
las alteraciones descritas, también son frecuentes otros hallazgos
como fiebre, dolores articulares, linfadenopatias, elevacion de
reactantes de fase aguda, leucocitosis o alteraciones radioldgicas.
Aunque lo caracteristico del cuadro es la elevacion de IgM, existen
raros casos descritos con hipergammaglobulinemia IgG, como en el
caso de nuestra segunda paciente. El tratamiento de eleccion es el
anakinra, y su curso es cronico.

Palabras clave: Enfermedad sistémica.

12. LINFOMA CUTANEO DE LA ZONA MARGINAL ASOCIADO
A INMUNOTERAPIA

L. Loidi Pascual®, M. Larrea Garcia?, M. Azcona Rodriguez?,
A.D. Agull6 Pérez?, A. Cérdoba lturriagagoitia®
y J.l. Yanguas Bayona?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona. Navarra. Espana.

Introduccién: El pseudolinfoma B por vacunas ha sido ampliamente
descrito en la literatura médica, aunque tan solo se han descrito 5
casos producidos por inmunoterapia especifica. Sin embargo, solo
han sido publicados tres casos de linfomas B inducidos por vacunas,
ninguno de ellos por inmunoterapia especifica.

Caso clinico: Mujer de 44 anos que consulto por unas lesiones nodu-
lares pruriginosas de doce afnos de evolucion, en la zona donde pre-
viamente le habian administrado inmunoterapia especifica para
hiposensibilizacion a acaros. Al inicio las lesiones se limitaban a los
brazos pero progresivamente fue desarrollando mas lesiones en re-
gion escapular y dorsolumbar. El estudio histopatologico mostraba un
infiltrado de predominio en dermis profunda y tejido celular subcu-
taneo, donde adquiria una morfologia nodular con formacion de cen-
tros foliculares mas claros. En la periferia de los centros se
observaban linfocitos con algiin eosindfilo y células plasmaticas. La
inmunohistoquimica fue positiva para CD20 de manera difusa y bcl-2
interfolicular. Bcl-6 y CD10 resultaron negativos. La biologia molecu-
lar mostro policlonalidad de cadenas pesadas. El reordenamiento de
las cadenas ligeras fue positivo biclonal para cadenas Kappa. Con
esto, se realizo el diagnostico de linfoma B cutaneo de la zona mar-
ginal (LCZM). A los meses, la paciente comenzd con una nueva lesion
papulosa en paladar. La histologia e IHQ fueron compatibles con
LCZM.

Comentarios: El caso que describimos plantea la duda diagnostica
entre el pseudolinfoma y el linfoma B cutaneo. A pesar de que exis-
ten diferentes datos que deben orientar hacia una u otra entidad,
en la practica clinica puede resultar dificil clasificar a un paciente
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dentro de una de las dos entidades. Para esto es fundamental apo-
yarse en los datos clinicos, histopatologicos y de biologia molecular.
El reordenamiento de cadenas no siempre es definitivo, ya que su
negatividad no es equivalente a un proceso benigno.

Palabras clave: Linfoma.

13. INFILTRACION CUTANEA POR MACROGLOBULINEMIA
DE WALDESTROM

J. Saioa Oscoz?, A.D. Agull6 Pérez?, L. Cascante Diaz?,
C. Llanos Chavarri®, M. Rodriguez Calvillocy J.l. Yanguas Bayona?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patolégica;
Servicio de Hematologia. Complejo Hospitalario de Navarra.
Pamplona. Espana.

Introduccion: La infiltracion cutanea por células linfoplasmocita-
rias en la Macroglobulinemia de Waldestrom (MW) es un hecho in-
usual durante la evolucion de esta enfermedad.

Caso clinico: Varon de 73 anos, diagnosticado en 2011 de MW, con
afectacion exclusiva de medula 6sea, tras estudio realizado por ha-
llazgo casual de anemia y monocitosis en analitica de sangre. En
septiembre 2014, consultd por aparicion de placas eritematosas, li-
geramente descamativas y asintomaticas en zona superior de tronco,
espalda y cara. El estudio histoldgico mostré un infiltrado linfoplas-
mocitario sugestivo de linfoma B y el estudio genético mostro reor-
denamiento positivo monoclonal IgH (region FR1) y biclonal IgH
(region FR3). El estudio de extension mediante TAC objetivd conglo-
merados adenopaticos axilares, retroperitoneales e inguinales, por lo
que tras objetivarse progresion de la enfermedad se decidi6 iniciar
tratamiento sistémico con Rituximab y Bendamustina.

Discusion: La MW es un trastorno linfoproliferativo tipo B poco fre-
cuente, de etiologia desconocida, caracterizado por proliferacion
de linfoplasmocitos en médula 6sea y un pico monoclonal de IgM en
sangre periférica. La afectacion cutanea por MW se da en el 5% de
los casos de esta enfermedad. Se han descrito 3 mecanismos prin-
cipales de afectacion cutanea: infiltracion directa por células linfo-
plasmocitarias, depositos de IgM y lesiones inducidas por la
actividad bioldgica de la IgM monoclonal.

Conclusiones: Destacamos la peculiaridad de nuestro caso, debido
a que la infiltracion directa cutanea por el proceso linfoproliferati-
vo es un hecho bastante infrecuente, segln la literatura disponible
y a pesar de ser una manifestacion de progresion de la enfermedad
no conlleva un empeoramiento en el prondstico de ésta.

Palabras clave: Linfoma. Macroglobulinemia de Waldenstrom. Piel.

14. PAPULAS Y PLACAS INFILTRADAS ERITEMATOSAS
EN UNA MUJER DE 68 ANOS CON SINDROME FEBRIL

J. Gonzalez del Tanago Diago?, B. Ramos Barefio?, S. Pérez Barrio?,
C. Sanz de Galdeano Palacio?, J.A. Nieto Ghersy®,
A. Gutiérrez Maciasc y R. Izu Belloso*

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario de Basurto.
Bilbao. Espana.

Introduccion: La enfermedad de Hodgkin (EH) se asocia frecuente-
mente a manifestaciones cutaneas inespecificas, como prurito, ic-
tiosis, urticaria, hiperpigmentacion y eritema multiforme y nodoso.
Por el contrario, la afectacion cutanea especifica por EH es mucho
mas rara y sucede en un 0,5-7,5% de los pacientes. Generalmente,
dicha afectacion especifica corresponde a pacientes con EH conoci-
day en estadios muy avanzados.

Caso clinico: Mujer de 68 anos que acude a urgencias por fiebre y
lesiones cutaneas faciales y dorsales de 2 semanas de evolucion.
Las lesiones son papulas y placas eritematosas infiltradas a la pal-
pacion. Se realiza una biopsia donde se aprecian células de tipo
Reed-Sternberg y células lacunares, entremezcladas con un infiltra-

do inflamatorio compuesto por linfocitos, histiocitos, células plas-
maticas y polimorfonucleares. La inmunohistoquimica muestra
positividad para CD30 y CD15 y negatividad para CD45 y CD4, lo cual
es compatible con una infiltracion cutanea por linfoma de Hodgkin
clasico, subtipo celularidad mixta. El TC confirma multiples adeno-
patias supra e infradiafragmaticas compatibles con el diagnostico y
la puncion de una de estas adenopatias mostraba unos hallazgos
anatomopatologicos superponibles a los de la piel.

Discusion: Presentamos el caso de una paciente con afectacion cu-
tanea especifica como primera manifestacion de una EH. Se trata
de un cuadro excepcional muy poco descrito hasta ahora en la lite-
ratura médica.

Palabras clave: 20-linfoma. 32-tumor maligno.

15. ULCERAS CUTANEAS POR CITOMEGALOVIRUS

M.l. Martinez Gonzalez, S. Goula Fernandez, |. Garcia Rio,
Y. Olaizola Nogales, S. Heras Gonzalez, V. Fatsini Blanch
y R. Soloeta Arechavala

Hospital Universitario Araba. Vitoria-Gasteiz. Espanfa.

Introduccion: El citomegalovirus (CMV) es un patogeno oportunista
de la familia de los virus herpes que afecta frecuentemente a pa-
cientes inmunocomprometidos. Las manifestaciones cutaneas son
poco habituales y generalmente forman parte de una enfermedad
sistémica con alta mortalidad.

Caso clinico: Mujer de 46 afos con artritis reumatoide en tratamien-
to con corticoterapia oral (deflazacort 6mg/dia) y metotrexato (10
mg/sem), que consultaba por lesion ulcerosa en pliegue abdominal
derecho de 7 dias de evolucion. A la exploracion fisica presentaba
una ulcera de 50 x 20 mm de fondo fibrinoso y borde violaceo con
pequenas ulceraciones adyacentes. Inicialmente, se traté con Dipro-
genta® durante 7 dias con empeoramiento. Se realizo estudio histo-
logico y PCR con resultado de Ulcera cutanea por infeccion por CMV.
La lesion evoluciond favorablemente con resolucion completa pasado
un mes. Se descart6 afectacion sistémica por CMV.

Discusion: EL CMV es un virus ADN de la familia de los virus herpes,
patdgeno comun en los pacientes inmunocomprometidos. Afecta
mas frecuentemente al aparato respiratorio, digestivo y sistema
nervioso central, siendo rara la afectacion cutanea que, cuando se
produce, suele ser indicador de enfermedad grave y generalizada
con una mortalidad mayor al 80%. La presentacion clinica es muy
variable, por lo que el diagnostico se establece fundamentalmente
por los hallazgos histologicos. El tratamiento antiviral precoz con
ganciclovir puede disminuir la morbimortalidad. En el huésped
inmunocompetente puede ser oligosintomatica y la afectacion cu-
tanea es alin mas rara. En general se presenta en pacientes con
primoinfeccion por CMV y tiene un buen pronoéstico.

Conclusiones: Presentamos el caso de una paciente en tratamiento
con farmacos inmunosupresores de uso frecuente en nuestra practica
clinica habitual, que ha presentado infeccion por CMV con afectacion
exclusivamente cutanea que se ha resuelto espontaneamente.
Palabras clave: Infeccion virica.

16. RADIODERMITIS TRAS EMBOLIZACION PROSTATICA

M. Azcona Rodriguez?, L. Loidi Pascual?, R. Vives Nadal?,
M. Resano Abarzuza® e |. Yanguas Bayona?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Complejo Hospitalario de Navarra. Pamplona. Espana.

Introduccién: Los procedimientos radioldgicos invasivos en los que
el uso de la fluoroscopia resulta imprescindible cada dia tienen mas
aplicaciones. Estos pueden causar lesiones dermatologicas por irra-
diacion. Una de las nuevas técnicas en radiologia intervencionista
es la embolizacion prostatica para el tratamiento de la hipertrofia
benigna de prostata.
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Caso clinico: Varén de 66 afos presentd en zona sacra placa erite-
matosa de un mes de evolucion, acompaiada de prurito y dolor que
no mejord tras crema de betametasona mas acido fusidico ni
amoxicilina oral. A la exploracién presentaba en zona sacra y nalgas
placa eritematosa, indurada, que respetaba pliegues. Se realizd
biopsia-punch y cultivo para bacterias y hongos. Tras conocer el
antecedente de embolizacion prostatica sospechamos probable ra-
diodermitis aguda, lo cual fue confirmado por la biopsia.
Discusion: Las nuevas técnicas intravasculares guiadas por fluorosco-
pia pueden exponer a los pacientes a cantidades de irradiacion supe-
riores a lo recomendable. Existen diversos factores que hacen que
aumente el tiempo de fluoroscopia, y con él el riesgo de lesiones
dermatoldgicas. En el caso de nuestro paciente, el tiempo de fluoros-
copia fue significativamente mayor a la media habitual de la técnica.
Conclusiones: Presentamos un caso de radiodermitis aguda en zona
sacra tras embolizacion prostatica por hipertrofia benigna de pros-
tata. Consideramos este hallazgo relevante ya que en la revision
bibliografica efectuada solo hemos encontrado un paciente similar
al nuestro.

Palabras clave: Miscelanea. Radiodermitis. Embolizacion prostati-
ca. Hipertrofia benigna de prostata. Complicaciones.

17. SINDROME DE LEGIUS

L. Sobrevias Bonells, A. Lopez Pestaiia, S. Ibarbia Oruezabal,
M.A. Arregui Murua, J.M. Lera Imbuluzqueta, A. Jaka Moreno
y A. Tuneu Valls

Seccién de Dermatologia. Hospital Universitario de Donostia.
Donostia. Espana.

Introduccion: El sindrome de Legius (SLG), descrito en 2007 por
Brems y cols, es un sindrome autosémico dominante que comparte
algunas manifestaciones clinicas con la neurofibromatosis tipo1. Su
causa es una mutacion del gen SPRED1, cuya alteracion provoca
pérdida de funcion represora sobre la via RAS-MAPK, por lo que se
considera una rasopatia. La prevalencia en la poblacion general se
desconoce. Actualmente hay unos 200 casos con diagndstico mo-
lecular confirmado descritos.

Caso clinico: Nifo de 4 afos derivado de neurologia por manchas
café con leche (MCCL) presentes desde el nacimiento, con desarro-
llo psicomotor, RMN craneal y exploracion oftalmoldgica normal.
Como antecedentes familiares destacaba que su madre tenia MCCL,
pero no neurofibromas ni nédulos de Lisch. La exploracion fisica
objetivo mas de seis MCCL de mas de 0,5cm en tronco y extremida-
des. El estudio genético detect6 una mutacion en el gen SPRED1 sin
alteracion en el gen NF1, llegando al diagnéstico de SLG.
Comentario: EL SLG puede ser clinicamente similar a la NF1 con MCCL
y/o efélides axilares/inguinales. Cognitivamente es menos grave y no
presenta nodulos de Lisch, neurofibromas, mutaciones en el gen NF1 o
tumores del SNC. No obstante, al estar afectada la via RAS, existen
dudas sobre la posible predisposicion a desarrollar neoplasias. Conse-
cuentemente, aunque se aconseja el mismo seguimiento que en los
pacientes con NF1, son necesarios estudios a largo plazo para conocer
mejor el riesgo de complicaciones ya que se han descrito diversos tu-
mores. Por otra parte, algunos autores plantean la necesidad de ree-
valuar los criterios diagnosticos de NF, pues 1-2% de pacientes con
criterios de NF1 presenta mutaciones en el gen SPRED1.

Palabra clave: Genodermatosis, Neuropediatria

18. GRANULOMA ANULAR SECUNDARIO A TOPIRAMATO:
PRESENTACION DE 2 CASOS

T. Piqueres Zubiaurre?, A. Martinez de Salinas Quintana?,
L. Aspe Unanue?, G. Ruiz-Carrillo Ramirez?, L. Carnero Gonzalez?,
A. Urtaran Ibarzabal?, R. Gonzalez Pérez? y E. Camacho Urkaray®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Araba. Vitoria-Gazteiz. Espaha.

Introduccién: Las dermatitis granulomatosas reactivas pueden ser
secundarias a medicaciones, neoplasias y enfermedades autoinmu-
nes o del tejido conectivo. Presentan un espectro clinico muy am-
plio que en ocasiones puede simular un granuloma anular (GA).
Ademas, el GA se ha descrito en relacion a farmacos desde 1980.
Casos clinicos: Caso 1: mujer de 39 afos con trastorno limite de
personalidad en tratamiento con topiramato entre otros. Comenzo
con lesiones eritemato-violaceas a nivel de articulaciones interfa-
langicas proximales de mano derecha. Dada la clinica e histologia
compatible con granuloma anular se pautaron diversos tratamien-
tos topicos sin mejoria. Ante la posibilidad de un GA secundario a
farmacos, se suspendid el topiramato con resolucion completa de
las lesiones en una semana. Caso 2: mujer de 38 afos en tratamien-
to farmacoldgico con topiramato por trastornos alimentarios. Co-
menzd con dolor, tumefaccion y nddulos a nivel de articulaciones
metacarpofalangicas e interfalangicas sobre las que aparecian pa-
pulas eritemato-violaceas y posteriormente dolor de cadera y pies.
Reumatologia diagnostico de poliartritis seronegativa y dermatolo-
gia de granuloma anular. Dado que la paciente sélo respondia a
corticoterapia sistémica, se decidio suspender el topiramato con
desaparicion del cuadro articular y cutaneo en menos de 2 sema-
nas. Presentamos dos casos de granuloma anular en relacion a topi-
ramato. Hasta la fecha sdlo se han publicado 3 casos similares, sin
embargo, es la primera vez que aparece la artritis en relacion al
uso de topiramato. Dado el uso tan extendido del topiramato y la
alta prevalencia de GA en nuestras consultas, debemos de estar
atentos ante esta posibilidad.

Palabras clave: Reaccion por farmacos.

19. ESTUDIO DE CORRELACION DE NIVELES SERICOS DE
USTEKINUMAB, ANTICUERPOS ANTIIDIOTIPO Y RESPUESTA
CLINICA EN PACIENTES CON PSORIASIS MODERADA-GRAVE
TRATADOS CON USTEKINUMAB

P. Urigoitia Ugalde?, S. Martin Gonzalez®< R. Navarro Lobato®,
A. Ruiz del Aguac, L. Blanch Rius?, J. Gonzalez del Tanago Diago®
y R. Izu Belloso?

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Basurto.
Bilbao. Espafia. ®Departamento de Fisiologia. Facultad de
Medicina y Odontologia. Universidad del Pais Vasco. Vizcaya.
Espana. ‘R&D. Progenika Biopharma. A Grifols Company.

Introduccion: La terapia bioldgica en la psoriasis moderada-grave se
ha convertido en una herramienta terapéutica habitual en nuestra
practica clinica diaria. Sin embargo, todos los farmacos biologicos
son potencialmente inmunogénicos y la creacion de anticuerpos an-
tifarmaco puede comprometer la eficacia a largo plazo. Este fenome-
no ha sido evidenciado en varios estudios con farmacos anti-TNFa en
artritis reumatoide y en psoriasis. Por ello, la inclusion de determi-
naciones de concentracion de farmaco y anticuerpos anti-farmaco en
nuestra rutina podria ayudar a la optimizacion de las terapias biolo-
gicas. Ustekinumab, un antagonista de la IL-12/23, es un anticuerpo
monoclonal humano bien tolerado y presumiblemente con baja in-
munogenicidad, aunque existen pocos datos al respecto. Nuestro
objetivo mediante este estudio es evaluar la inmunogenicidad de
ustekinumab en pacientes con psoriasis moderada-grave.

Material y métodos: Estudio prospectivo y observacional en el que
se incluyeron 40 pacientes con psoriasis moderada grave en trata-
miento con ustekinumab en el Hospital Universitario Basurto. Se
recogieron muestras de sangre previas a la inyeccion de ustekinu-
mab junto con la evaluacion del PASI en cada visita durante 12
meses. Se cuantificd la concentracion de ustekinumab libre y la
concentracion de inmunoglobulinas anti-ustekinumab en suero me-
diante kits ELISA.

Resultados y discusion: De los 40 pacientes incluidos, 35 comple-
taron el estudio. Se detectaron anticuerpos anti-ustekinumab en
dos pacientes y los niveles de farmaco fueron indetectables en am-
bos casos. Asi mismo, la evolucion clinica de estos pacientes no fue
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favorable. Nuestro estudio mostr6 una baja tasa de aparicion de
anticuerpos anti-ustekinumab; y la presencia de estos se asoci6 a
bajas concentraciones en suero de ustekinumab y a una respuesta
clinica desfavorable.

Palabras clave: Psoriasis. Tratamiento sistémico.

20. LARVA MIGRANS CUTANEA CON FOLICULITIS
ASOCIADA

A. Rivera Rodriguez?, L. Prieto Torres?, R. Solanas Trevifo?,
S. Hernandez Ostiz?, G. Mufoz Gonzalez’, A. Morales Moya®
y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espana.

Introduccioén: La larva migrans cutanea es causada por larvas de
helmintos, sobre todo Ancylostoma braziliensis, A. caninum y Unci-
naria stenocephala. Tipica de areas tropicales, esta aumentando en
nuestro medio debido al turismo. Los huevos son excretados en
heces de perros y gatos, surgiendo larvas rabditiformes, que evolu-
cionan a filiariformes y entran en contacto con la piel sin atravesar-
la. Cursa con prurito, papulas y trayectos serpiginosos, siendo
menos frecuentes vesiculas o foliculitis, esta ultima asociada a peor
respuesta. Anecdoticos son invasion de planos profundos, afecta-
cion visceral o sindrome de Loeffler. La eosinofilia periférica o la
vision del parasito en biopsia no siempre aparecen. Existen diferen-
tes pautas terapéuticas: albendazol vo 400 mg/dia 5-7 dias, con
curacion del 92-100%, ivermectina oral 200 wg/kg monodosis, tia-
bendazol topico 1/8 h 5-7 dias.

Caso clinico: Mujer espafola de 41 afos que tras regresar de Puer-
to Rico comienza con papulas pruriginosas iniciandose en atencion
primaria tratamiento con corticoides y antibioticos topicos. Tras 15
dias nos consulta apreciandose decenas de papulo-pUstulas erite-
matosas y multiples trayectos serpiginosos eritematosos palpables,
en espalda, mama y brazo derechos. También ligera eosinofilia. Se
sospecho larva migrans realizandose biopsia del extremo de un sur-
co, que mostré dermatitis perivascular e intersticial de linfocitos y
eosindfilos, microabscesos de neutrofilos en estrato corneo, pero no
evidencia de parasitos. Se inicié tratamiento con albendazol oral
400 mg/24 horas 7 dias. Mejoro significativamente pero tras finali-
zar el tratamiento se reactivaron las lesiones, pautandose lvermec-
tina oral 12 mg monodosis con respuesta completa, quedando
Unicamente hiperpigmentacion residual.

Discusion: Presentamos un caso de larva migrans con presentacion
inusual al cursar con foliculitis y gran nimero de trayectos epidér-
micos, que tuvo respuesta parcial tras tratamiento con albendazol,
requiriendo el empleo de ivermectina con resolucion completa.
Palabras clave: Enfermedad Tropical. Infestacion.

21. LAS MALFORMACIONES CAPILARES COMO POSIBLES
MARCADORES DE SINDROMES COMPLEJOS

M. lvars Lleo, |. Bernad Alonso, E. Moreno Artero,
E. Querol Cisneros y P. Redondo Bellén

Clinica Universidad de Navarra. Pamplona. Espana.

Introduccion: Las malformaciones capilares o manchas en vino de
Oporto, son las anomalias vasculares mas frecuentes y aparecen con
igual preferencia entre sexos. Su incidencia en recién nacidos ronda
en torno al 0,3%. Aunque la mayoria de ellas son hallazgos aislados en
la exploracion fisica, en ocasiones pueden estar asociadas a otras
malformaciones vasculares subyacentes asi como a alteraciones es-
queléticas o sobrecrecimiento, pudiendo constituir asociaciones sin-
droémicas con patrones fenotipicos repetitivos y reconocibles.

Casos clinicos: Presentamos 3 casos de sindromes complejos diagnos-
ticados a través de la deteccion de malformaciones capilares en la
exploracion fisica. El primer caso es el de una nifia de 3 afos con

malformaciones capilares en diversas areas corporales y una lesion de
caracteristicas vasculares en area frontal presente desde el nacimien-
to. A la exploracion, la lesion frontal presentaba leve aumento de la
temperatura local. El segundo caso es el de un nifio de 5 afos, con
una malformacion capilar en labio superior, al que se le detect6 una
dismetria en extremidades inferiores, asi como un aumento del peri-
metro craneal en la exploracion. El tercer caso es el de un nifio de 2
anos, con una malformacion capilar en labio inferior presente desde
el nacimiento, que se acompafnaba de una tumoracion azul-violacea
en region anterior del cuello, que se hacia mas evidente con el llanto.
Discusion: Aunque las malformaciones capilares no representan ha-
bitualmente un problema de salud grave en si mismas, pueden oca-
sionalmente ser sefales de aviso sobre sindromes mas complejos
que encubren otras malformaciones vasculares mas complejas.
Conclusiones: Algunas malformaciones capilares pueden ser sindro-
micas. Su valoracion por una unidad multidisciplinar de anomalias
vasculares resulta especialmente Gtil para realizar un diagnéstico
precoz que evite posibles complicaciones.

22. PENFIGOIDE AMPOLLOSO ASOCIADO A GLIPTINAS

I. Bernad Alonso, M. Ivars Lleo, E. Moreno Artero,
E. Querol Cisneros, M.P. Gil Aguado, M.A. Idoate Gastearana
y A. Espafa Alonso

Clinica Universidad de Navarra. Pamplona. Espafia.

Introduccion: No esta clara la etiologia del penfigoide ampolloso
(PA) pero se ha asociado a ciertos farmacos. Recientemente se han
descrito casos asociados a gliptinas. Presentamos 2 pacientes en
tratamiento con gliptinas que desarrollaron PA.

Casos clinicos: Mujer de 78 afios, diabética, con prurito y lesiones
ampollosas generalizadas de 6 meses de evolucion que habian apa-
recido a los 5 meses de iniciar tratamiento con vildagliptina y met-
formina. Lo habia suspendido hacia 2 meses. Previamente habia
tomado metformina sin presentar clinica. Referia también lesiones
en mucosa oral aunque actualmente no presentaba. El anti-BP180
fue positivo y la biopsia compatible con PA. Inici6 tratamiento con
prednisona y posteriormente con dapsona resolviéndose el cuadro.
Mujer de 78 afos, diabética, con prurito y lesiones ampollosas cu-
taneas coincidiendo con un cuadro de pielonefritis. La biopsia y la
positividad del anti-BP180 confirmaron el diagnostico de PA. Toma-
ba desde hacia varios meses terapia combinada de linagliptina y
metformina que se suspendio. Se tratd con corticoides orales ini-
cialmente, pero persistian las lesiones, apareciendo también lesio-
nes orofaringeas por lo que fue valorada por otorrinolarigologia. Se
inici6 dapsona con mejoria progresiva del cuadro.

Discusion: Las gliptinas son farmacos inhibidores de la enzima di-
peptidil peptidasa IV. Los casos reportados en la literatura demues-
tran que hay una relacion entre este farmaco y el desarrollo de PA.
Aunque el mecanismo exacto se desconoce se piensa que es multi-
factorial implicado varios aspectos del sistema inmune.
Conclusiones: Dada la morbimortalidad asociada con el PA es inte-
resante conocer su asociacion con las gliptinas y realizar un manejo
adecuado de estos pacientes.

Palabra clave: Enfermedad ampollosa.

23. HIPERPIGMENTACION LINGUAL PARCHEADA
ADQUIRIDA

S. Hernandez Ostiz?, R. Solanas Trevino?, L. Prieto Torres?,
A. Rivera Rodriguez?, A.L. Morales Moya?, F. Felipo Berlanga®
y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patolégica. HCU
Lozano Blesa. Zaragoza. Espana.

Introduccion: Las papilas fungiformes son pequefas proyecciones
con receptores encargados del gusto, y aunque estan salpicadas
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entre las papilas filiformes por toda la lengua, su distribucion se
limita de forma preferente al apex, los bordes laterales de la len-
gua y por delante de la “V” lingual.

Casos clinicos: Caso 1: nifo de raza negra de 7 anos natural de
Etiopia sin antecedentes de interés, consulta por presentar una pig-
mentacion puntiforme lingual asintomatica de 1 afo de evolucion.
A la exploracion fisica se aprecian entre 8 y 10 papilas linguales
pigmentadas localizadas exclusivamente en la punta lingual. En la
revision 6 meses después presenta incipientes pigmentaciones ad-
yacentes pero confinadas al apex lingual, sin extension a otras lo-
calizaciones. Caso 2: mujer de 34 anos procedente de Nicaragua,
no fumadora, sin antecedentes de interés ni toma de farmacos, que
presenta pigmentacion lingual asintomatica de 1 afo de evolucion.
A la exploracion fisica se aprecian mas de 100 papilas linguales
pigmentadas localizadas en apex, bordes laterales y zona posterior,
formando un anillo periférico “en empedrado” respetando la zona
central. En la dermatoscopia se observan multiples proyecciones de
bordes pigmentados atravesados por vasos.

Conclusiones: Las papilas fungiformes de la lengua, llamadas asi
por su gran semejanza con un hongo, son de color rosa o rojizo en
pacientes de piel clara, por la gran cantidad de vasos sanguineos
que las irrigan, considerandose la pigmentacion de estas papilas en
razas con fototipos altos como una variante de la normalidad. Las
lesiones son exclusivas de estas papilas, aparecen con mayor fre-
cuencia durante la nifiez, manteniéndose asintomaticas y sin pro-
gresion por lo que no es necesario tratarlas. La patogénesis y la
razon por la que las alteraciones estan limitadas a las papilas fun-
giformes es desconocida. Presentamos dos nuevos casos de papilas
fungiformes pigmentadas de la lengua en una paciente de centroa-
mérica y otro africano.

Palabras clave: Pigmentacion. Papilas fungiformes.

24. SARCOMA DE KAPOSI CLASICO: REVISION DE
12 CASOS EN EL HOSPITAL UNIVERSITARIO DE BASURTO

B. Ramos, M.J. Calderon, J.A. Yagie, M. Julia, A. Sanchez,
M. Zaldia y R. Izu

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Basurto.
Bilbao. Espafa.

Introduccion: El sarcoma de Kaposi (SK) es una neoplasia poco fre-
cuente de las células endoteliales linfaticas que se manifiesta como
multiples nodulos vasculares cutaneos y mucosos. El sarcoma de
Kaposi clasico (SKC) es un tipo de sarcoma de Kaposi no asociado a
VIH. En este estudio valoraremos las caracteristicas epidemiologi-
cas, clinicas, histopatologicas y terapéuticas de esta pequefia
muestra.

Material y métodos: Se ha realizado una blUsqueda de todos los
diagnosticos de SKC de la base de datos de nuestro hospital desde
el afo 2011 hasta el 2016. A través de estas historias clinicas se han
recopilado todas las variables de interés para poder realizar esta
revision de casos.

Resultados: La muestra de pacientes con diagnostico de SKC se
compone de 12 casos. La edad media fue de 84 afos, mas prevalen-
te en hombres (ratio hombre/mujer: 2/1) de raza caucasica. La
localizacion de inicio mas frecuente fue las extremidades inferiores
(66,6%). En cuanto a la asociacion con VHH8 fue del 100%. Histopa-
tolégicamente predominaron las muestras sin atipias (83,3%) y el
tratamiento que se utilizé mas frecuentemente de inicio fue crio-
terapia (33,3%) y radioterapia (33,3%) por igual.

Discusion: El SKC suele afectar a hombres de edad avanzada con un
pico de incidencia después de la 6* década de la vida y en razas
mediterranea, europea del este y judia. En la literatura, clinica-
mente se manifiesta como placas o nddulos eritematoviolaceos
multiples en extremidades inferiores. Raramente metastatizan a
otros organos y pueden complicarse con linfedema e hiperquerato-
sis. El pronostico depende del estadio y la edad del paciente, nor-

malmente fallecen por un motivo ajeno a esta patologia de 10 15
anos después del diagndstico del SKC.

25. NECROBIOSIS LIPOIDICA SOBRE CICATRIZ ]
QUIRURGICA: UNA FORMA INFRECUENTE DE FENOMENO
DE KOEBNER TIPO I

L. Prieto Torres?, A. Rivera Rodriguez?, S. Hernandez Ostiz?,
R. Solanas Trevino?, A.L. Morales Moya?, L. Requena®
y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia. Hospital Clinico Universitario Lozano
Blesa. Zaragoza. Espana. *Servicio de Dermatologia. Fundacién
Jiménez Diaz. Madrid. Espaiia.

La necrobiosis lipoidica (NL) es una dermatosis granulomatosa croé-
nica que se asocia en un alto porcentaje de los pacientes afectados
con la presencia de diabetes mellitus o glucemias alteradas. Pre-
sentamos el caso de un vardn de 47 afos, sin antecedentes patolo-
gicos de interés, derivado por presentar lesion en codo izquierdo en
forma de placa de unos 8 cm de diametro de aspecto cicatricial con
regiones erosionadas, de 20 anos de evolucion. El paciente habia
sido intervenido cuando tenia 25 anos de un quiste infundibular en
esa region y desde entonces habia desarrollado una placa ulcerada,
que fue catalogada como complicacion de la cirugia, con numerosos
episodios de supuesta infeccion posterior por lo que fue extirpada
y reconstruida la zona mediante un colgajo de cobertura. Unos 8
meses después reaparecio la lesion en el colgajo. Durante estos
anos se han realizado numerosas biopsias informadas como reaccion
granulomatosa, granuloma anular y nddulo reumatoideo perforante
ademas de cultivos para hongos, bacterias y micobacterias con re-
sultado negativo, pruebas radioldgicas que no muestran patologia
6sea ni articular y estudio alergoldgico que descarta hipersensibili-
dad a los materiales de sutura. Dada la no mejoria y la ausencia de
un diagnostico concluyente, se revisaron todas las biopsias. Con los
datos histoldgicos, la imagen clinica y la revision de casos similares
publicados, llegamos al diagndstico de necrobiosis lipoidica sobre
cicatriz quirdrgica y comenzamos tratamiento con ciclosporina. En
la literatura revisada estan descritos hasta la fecha 9 casos de NL
apareciendo sobre regiones de traumatismo o cirugia previa, por lo
que Weiss et al incluyeron la NL en su clasificacion de las dermato-
sis asociadas a fenomeno de kéebner (FK), dentro de la categoria lll
(dermatosis que ocasionalemente muestran FK). De los casos des-
critos solo dos eran pacientes no diabéticos como el nuestro.
Palabras clave: Miscelanea.

26. SINDROME CLOVES: DOCTOR, ;QUE SON ESTOS
BULTOS?

0. Guergué Diaz de Cerio®, M.R. Gonzalez Hermosa?,
A. Canovas Fernandez®, X. Eizaguirre Uriarte?, M. Mendieta Eckert?
y B. Navajas Pinedo?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Medicina Interna. Hospital
Universitario Cruces. Vizcaya. Espana.

Introduccioén: El sindrome CLOVES pertenece al espectro de los
sindromes de sobrecrecimiento asimétrico asociados a malforma-
ciones vasculares complejas. Antiguamente estos pacientes eran
diagnosticados de Sindrome de Proteus. No fue hasta el afio 2009
cuando el Sindrome CLOVES fue reconocioé como entidad propia. Su
nombre deriva del acronimo en inglés “Congenital Lipomatous
Overgrowth” (CLO), “Vascular malformation” (V), “Epidermal nevi”
(E) y “Scoliosis” (S). Su causa radica en una mutacion somatica es-
poradica durante el desarrollo embrionario precoz en el gen PIK-
3CA. La mayor dificultad para el diagnostico diferencial se plantea
con el sindrome de Proteus, que presenta una historia natural y
prondstico diferentes. A fecha de hoy no existe un tratamiento cu-
rativo para el sindrome CLOVES.
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Casos clinicos: Caso 1: mujer de 47 afios remitida para valoracion
de lesion vascular en tronco. Diagnosticada de Sindrome de Cobb.
Antecedente de carcinoma renal, escoliosis y multiples intervencio-
nes por tumoraciones intraabdominales. Tras revision de pruebas
radioldgicas y exploracion fisica, se diagnostica de Sindrome CLO-
VES. El caso es planteado en el Comité de Anomalias Vasculares
(CAV) y se inicia rapamicina. Caso 2: nifio de 9 anos derivado por
lesiones cutaneas de aspecto vascular. Antecedentes de ambliopia,
lipomatosis multiple, acortamiento de un miembro y retraso global
del desarrollo. Tras una exploracion fisica minuciosa y multiples
pruebas de imagen, se diagnostica de Sindrome CLOVES. El caso es
planteado en el CAV.

Conclusiones: Presentamos dos casos de Sindrome CLOVES y expli-
camos su proceso diagndstico, evolucion y manejo. Insistimos en la
importancia de un enfoque terapéutico multidisciplinar y precoz de
estos pacientes.

27. SUTURA SUBCUTANEA,EN CUERDA DE GUITARRA
PARA DISMINUIR LA TENSION EN EL COLGAJO
DIGITIFORME

E. Querol Cisneros, |. Bernad Alonso, M. Ivars Lled,
E. Moreno Artero y P. Redondo Bellon

Clinica Universidad de Navarra. Pamplona. Navarra. Espafa.

Introduccioén: El principio basico de un colgajo lobulado o digitifor-
me de trasposicion es que, una vez que el tejido desplazado cubra
el defecto, la zona dadora cierre de forma directa. Cuando los de-
fectos son grandes, a veces es necesaria la realizacion de un segun-
do lobulo para cumplir el criterio anterior. Otra opcién es forzar el
colgajo y adaptarlo al nuevo lecho, aunque esta maniobra, junto
con el cierre directo adyacente, puede traccionar en exceso y com-
prometer asi la vascularizacion local.

Material y métodos: Se presenta una serie de tres pacientes con
tumores epiteliales en lateral nasal. Tras la extirpacion quirurgica,
los defectos resultantes se cubrieron mediante colgajos digitifor-
mes de trasposicion. En el disefio del cierre de los defectos, se
utilizaron unos puntos de sutura subcutaneos en cuerda de guitarra
para disminuir el tamaio del area cruenta y facilitar el ensamblaje
del colgajo sin tension.

Discusion y conclusiones: Proponemos la realizacion de la sutura
subcutanea en cuerda de guitarra para aquellos casos en los que
el defecto cutaneo es mayor que la cobertura que aporta el colga-
jo local, con el objetivo de facilitar su ensamblaje y disminuir el
riesgo de necrosis del tejido desplazado por una excesiva tension
lateral.

Palabras clave: Tratamiento quirurgico.

28. LESION PSEUDOTUMORAL POR PASTEURELLA
MULTOCIDA TRAS MORDEDURA DE GATO

R. Solanas Trevifio?, S. Hernandez Ostiz?, A. Rivera Rodriguez?,
L. Prieto Torres?, S. Salvo Gonzalo®, G. Muiioz Gonzalez*
y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Microbiologia; Servicio de
Anatomia Patolégica. HCU Lozano Blesa. Zaragoza. Espafa.

Introduccién: Las infecciones provocadas por mordedura de animal
son entidades clinicas muy comunes en nuestro medio debido a la
estrecha relacion existente entre ellos y los humanos. Presentamos
un caso clinico con caracteristicas clinicas atipicas de infeccion por
Pasteurella.

Caso clinico: Mujer de 77 afos con dolor y lesién cutanea en pierna
izquierda de 9 dias de evolucion tratada con amoxicilina/clavulani-
co sin presentar mejoria. Como antecedente epidemiologico desta-
ca una mordedura de gato en esa localizacion. A la exploracion
fisica presenta lesion de aspecto excrecente de base sesil, consis-

tencia solida, morfologia redondeada, superficie amarillo-grisacea,
secrecion maloliente, localizada sobre una pierna edematosa, ca-
liente y eritematosa. Se tomaron cultivos y biopsia de la lesion y
ante la torpida evolucion a pesar de la antibioterapia empirica se
decide ingreso para iniciar meropenen y azitromicina intravenosa.
Tras el alta y suspension de antibioterapia el cuadro empeora con
aparicion de celulitis, supuracion persistente y presencia de dos
fistulas requiriendo exploracion quirdrgica. El resultado del cultivo
fue positivo para Pasteurella multocida.

Discusién: Las heridas por mordedura de animal son muy frecuen-
tes. La mordedura de gato es polimicrobiana con patégenos aero-
bios y anaerobios, siendo Pasteurella multocida el germen mas
frecuentemente aislado estando localizado en la nasofaringe del
gato de una forma asintomatica. Aunque en la mayoria de los casos
la infeccion permanece localizada en la zona de entrada, produ-
ciendo ulceras, celulitis o abscesos, ocasionalmente puede produ-
cirse osteomielitis o artritis séptica asi como afectacion sistémica.
La presentacion de la infeccion como forma tumoral, como en nues-
tra paciente, es excepcional. El diagnostico es epidemiologico con
cultivo de la lesion. El tratamiento de eleccion es amoxicilina/cla-
vulanico, a pesar de que en nuestro caso no tuvo buena respuesta
inicial probablemente por la gran masa pseudotumoral que requirié
tratamiento intravenoso y extirpacion quirurgica.

Palabras clave: Infeccion. Pasteurella.

Vitoria-Gasteiz, 15 de octubre de 2016

1. FIBROXANTOMA ATiPICO: ANALISIS RETROSPECTIVO
2006-2016 EN EL HOSPITAL UNIVERSITARIO DE BASURTO

J.A. Yaglie Barcia?, P. Urigoitia Ugalde?, L. Blanch Rius?,
N. Gonzalez Romero?, MJ. Calderdn Gutiérrez?, J.D. Solano lturri®
y R. Izu Belloso?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Basurto. Bilbao. Espafia.

Introduccion y objetivos: El fibroxantoma atipico (FXA) es un tu-
mor poco frecuente de histiogénesis incierta que generalmente
aparece como un nodulo solitario en areas de piel con dano actinico
en personas de edad avanzada. El objetivo de este estudio ha sido
describir sus caracteristicas epidemioldgicas, clinicas e histologicas
del FXA.

Material y métodos: Se realizé una busqueda en la base de datos
del Servicio de Anatomia Patoldgica de las biopsias cutaneas reali-
zadas en los ultimos 10 afos en nuestro hospital con diagnostico
histopatoldgico de FXA. De dichas historias se recogieron y analiza-
ron retrospectivamente los siguientes datos: sexo, edad y patolo-
gias cutaneas asociadas del paciente, localizacion, nimero, tamano
y forma de presentacion del tumor, sus caracteristicas histopatolo-
gicas e inmunohistoquimicas, asi como el diagnodstico clinico de
impresion y la evolucion de cada paciente.

Resultados: De un total de 38 casos de FXA, se observa que casi la
totalidad de ellos aparecian en varones, siendo la media de edad de
aparicion los 78 afos. En mas de dos tercios de los pacientes se
asociaban a otras lesiones cutaneas, destacando las queratosis ac-
tinicas, aunque también carcinomas basocelulares y epidermoides.
El cuero cabelludo fue lugar de aparicion de hasta la mitad de los
casos, seguido de la cara y el pabellén auricular, encontrando un
caso singular en un pie. La forma clinica de presentacion varia des-
de una papula a nodulo o tumor, en todos los casos solitario, cuyo
tamafo medio alcanzaba los 1,8 cm. Histologicamente todos los
casos presentaban un predominio fusocelular, y una inmunihistoqui-
mica solapable. Por Gltimo, en ningln caso la impresion diagndstica
clinica fue FXA, aunque el retraso hasta el diagnostico y tratamien-
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to fue minimo (media de 3 meses), lo que propicid que en todos los
pacientes salvo uno, la cirugia fuera suficiente para lograr su cura-
cion sin recidivas ni metastasis.

Conclusiones: Los resultados obtenidos concuerdan con los datos
publicados previamente en la literatura. A pesar de su escasa fre-
cuencia, el dermatdlogo debe conocerlo y sospecharlo, para evitar
tratamientos agresivos e innecesarios.

Palabras clave: Tumor maligno. Epidemiologia.

2. HEMANGIOMAS INFANTILES. ESTUDIO OBSERVACIONAL
RETROSPECTIVO EN LA CONSULTA DE DERMATOLOGIA
PEDIATRICA DEL HOSPITAL UNIVERSITARIO

DE BASURTO (HUB)

N. Gonzalez Romero, C. Sanz de Galdeano Palacio,
M. Lazaro Serrano, M. Zaldua Arrese, B. Ramos Bareno,
E. Martinez Villafaiie y R. Izu Belloso

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Basurto.
Bilbao. Espafia.

Introduccién y objetivos: Los hemangiomas infantiles son tumores
benignos frecuentes entre los lactantes de 1 afo, producidos por la
proliferacion de células endoteliales de los vasos sanguineos. Tan
solo un 10-15% de ellos presentan riesgo de complicacion. El diag-
nostico es clinico y tienden a la resolucion espontanea. Los betablo-
queantes son de eleccion en los casos subsidiarios de tratamiento.
El objetivo de este estudio ha sido analizar la epidemiologia, mani-
festacion y evolucion mas prevalentes, asi como su manejo diagnos-
tico y terapéutico.

Material y métodos: Se realiz6 un estudio clinico observacional y
retrospectivo de los casos de hemangioma infantil vistos en la con-
sulta de Dermatologia Pediatrica del HUB. Se recopilaron y analiza-
ron retrospectivamente las siguientes variables de los ultimos 5
anos: sexo, edad, localizacion, niUmero y tamano de lesiones, prue-
bas complementarias, tratamiento y respuesta al mismo.
Resultados: Del total de 86 casos de hemangiomas, un 71% fueron
mujeres, un 72% fueron diagnosticados en los primeros 7 meses de
vida, en un 72% fueron lesiones Unicas, con una mediana de tamano
de 2 cm y un 21% se localizaron en la cara. Se observé un caso de
afectacion hepatica y otro sindrome de PHACES. En un 23% de los
casos se utilizaron pruebas complementarias y un 35% preciso tra-
tamiento médico, todos ellos con betabloqueantes, observandose
respuesta en el 100% de los casos con una media de remision de 17
meses.

Conclusiones: Los resultados obtenidos apoyan los datos publicados
en la literatura médica hasta el momento. Es importante conocer
los criterios de riesgo de complicacion para poder detectar aquellos
hemangiomas que precisen seguimiento y aquellos que se beneficia-
rian de un tratamiento médico.

Palabras clave: Tumor benigno. Epidemiologia.

3. INFECCION CUTANEA POR MYCOBACTERIUM _
TUBERCULOSIS COMPLEX EN UN VARON DE 27 ANOS

M.L. Zubiri Ara?, A. Morales Callaghan?, E. del Valle Sanchez®,
C. Yus Gotor®, R. Baldellou Lasierra?, E. Simal Gil?
y P. Arazo Garcés®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
<Servicio de Infecciosos. Hospital Universitario Miguel Servet.
Zaragoza. Espana.

Introducioén: La tuberculosis cutanea es un cuadro poco frecuente,
que puede estar causado por Mycobacterium tuberculosis o bovis,
y producirse por inoculacion exdgena o diseminacion endogena;
siendo variadas sus formas clinicas de presentacion.

Caso clinico: Paciente varon de 27 aios, sin antecedentes persona-
les de interés que presenta de 2 afos de evolucion lesion eritema-

tosa, edematosa, de bordes bien definidos de 4x1 cm en borde
superior del hélix izquierdo; que cree secundaria a una picadura. Se
realiza biopsia cutanea con el resultado de dermatitis granuloma-
tosa no necrotizante, superficial y profunda de tipo tuberculoide; y
cultivo de biopsia aislandose Mycobacterium tuberculosis complex;
también en esputo. La analitica es normal y la serologia de VIH
negativa. En la Rx de Tdrax se observan unos tractos fibrosos com-
patibles con tuberculosis residual. El paciente es remitido a la uni-
dad de infecciosos, donde tras realizar tratamiento con rifampicina,
isoniazida, depirazinamida y etambutol durante 6 meses, presenta
mejoria de su lesion dermatologica.

Discusion: Nuestro paciente presentaba un cuadro de diseminacion
endogena, por via pulmonar, siendo la localizacion en la oreja tipi-
ca de este proceso de lupus vulgar, con buena evolucion clinica con
el tratamiento antituberculostatico recomendado por la OMS.
Palabras clave: Infeccion bacteriana.

4. PAPULAS ASINTOMATICAS EN HOMBROS EN VARON
DE 57 ANOS

J. Gonzalez del Tanago Diago?, S. Gomez Muga?, S. Pérez Barrio?,
C. Gomez Bringas?, P. Urigoitia Ugalde® y G. Cancho Galan®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Basurto. Bilbao. Espana.

Introduccion: Las alteraciones del tejido elastico cutaneo confor-
man un grupo heterogéneo de patologias. Son cuadros poco fre-
cuentes, en los que la clinica y los hallazgos histologicos a menudo
se superponen, lo que supone un reto diagndstico para el derma-
tologo.

Caso clinico: Varon de 57 afos sin antecedentes de interés, que
consulta por aparicion progresiva a lo largo de los Gltimos 10 afios
de papulas hipocrémicas asintomaticas en hombros y laterales de
cuello. El estudio histoldgico con tincion de Van Gieson muestra
fragmentacion y disminucion de nimero de fibras elasticas en der-
mis. La combinacion de los hallazgos clinicos e histologicos permi-
tio llegar al diagnostico de Elastorrexis Papulosa.

Conclusiones: Las alteraciones del tejido elastico cutaneo consti-
tuyen un grupo amplio de patologias, que a menudo presentan ras-
gos clinicos e histologicos muy similares. Hacemos un repaso del
diagndstico diferencial de la patologia presentada y sus claves diag-
nosticas.

Palabra clave: Miscelanea.

5. HISTIOCITOSIS DE CELULAS INDETERMINADAS

S. Heras Gonzalez, Z. Martinez de Lagran Alvarez de Aracaya,
V. Fatsini Blanch, T. Piqueres Zubiaurre, |. Garcia Rio, P. Malo Diez
y R. Soloeta Arechavala

Hospital Universitario de Alava. Vitoria. Espana.

Introduccioén: Las histicocitosis son un complejo grupo de desoérde-
nes caracterizados por la proliferacion de monocitos, macrofagos y
células dendriticas. Se dividen en histiocitosis de células de Langer-
hans (HCL), histiocitosis de células no Langerhans (HCNL) e histico-
citosis de células indeterminadas (HCI). En 2008 la OMS la introdujo
de forma oficial dentro de los tumores hematopoyéticos y linfoides.
Caso clinico: Varon de 58 afios sin antecedentes personales de in-
terés que consultaba por lesiones pruriginosas de un mes de evolu-
cion, consistentes en papulas y nddulos normocoloreados, algunos
con tendencia a la ulceracion central, distribuidos en cara, tronco
y extremidades superiores. Con la sospecha diagnostica de histioci-
tosis versus cuadros linfoproliferativos se tomo una biopsia que
mostré una poblacion monomorfa de células de tamaiio medio con
nucleo central, asi como alguna célula con hendidura y citoplasma
palido, con ocasionales figuras de mitosis, entremezcladas con un
infiltrado inflamatorio Unicamente de linfocitos. Inmunohistoquimi-
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camente las células presentaban positividad a CD68, CD1a, Proteina
S-100 y lisozima, hallazgos compatibles con una histiocitosis de cé-
lulas indeterminadas. Se completd el estudio con una analitica, un
PET/TAC y se derivo al paciente a los servicios de Oftalmologia y
Hematologia, resultando todas las pruebas complementarias nor-
males. Se inicié tratamiento con corticoterapia oral a dosis de 0,5
mg/kg asi como fototerapia UVB de banda estrecha obteniendo una
respuesta completa que se mantiene hasta el momento actual.
Discusion: Las HCI son un raro desorden cutaneo de las células
dendriticas descrito por primera vez en 1985. Inmunofenotipica-
mente se caracteriza por CD1a, CD68 asi como positividad parcial
para S-100 junto con negatividad para CD207 (langerina). El princi-
pal diagnostico diferencial clinico de la HCl es la histicocitosis ge-
neralizada eruptiva, que se caracteriza por ser una HCNL, pero en
la que los histiocitos no expresan CD1a ni S-100. Por otra parte, el
diagnostico diferencial histopatoldgico de la HCI se plantea con la
HCL donde las células dendriticas expresan los granulos de Birberck
con el examen de microscopia electronica y positividad para CD207.
Por tanto, dados los hallazgos objetivados en la inmunohistoquimi-
ca junto con las caracteristicas clinicas del cuadro se establecio el
diagnostico de HCI.

6. CALCIFILAXIS CUTANEA RESUELTA TRAS LA RETIRADA
DE ACENOCUMAROL

M. Marquina Iharrairaegui®, P. Eguino Gorrochategui?,
J.M. Arrinda Yeregui®, L.M. Argueta Ruano® J.C. Calvo Maeztus,
A. Gonzalez de Audikana Aurtenechec y L. de la Higuera Vila®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
Servicio de Medicina Interna. OSI Bidasoa. Gipuzkoa. Espafa.

Introduccion: La calcifilaxis se ha considerado una enfermedad casi
exclusiva de pacientes con insuficiencia renal terminal sometidos a
dialisis (prevalencia de 1%-4% en estos pacientes).

Material y métodos: Valoramos a una mujer de 87 anos durante su
ingreso hospitalario por insuficiencia cardiaca congestiva. Presen-
taba dos Ulceras espontaneas muy dolorosas en pierna izquierda, de
un mes de duracion. La paciente era pluripatoldgica y tomaba va-
rios farmacos: Pantoprazol, Lactitol, Vildagliptina, Metformina,
Ideos Unidia®, Metildigoxina, Bisoprolol, Quetiapina, Metamizol,
Sintrom® y Prolia semestral®. En las pruebas complementarias no
se hallaron resultados patologicos, salvo histologia compatible con
calcifilaxis cutanea. Tras la revision de la literatura, se decidio sus-
pender Sintrom® y sustituirlo por Clexane®.

Resultados: Las ulceras, que habian continuado aumentando de
tamano y ya eran bilaterales (4 meses tras su inicio), comenzaron a
reepitelizarse. En el plazo de 3 meses se habian resuelto.
Discusion: Existen pocos casos notificados en pacientes sin enfer-
medad renal terminal, en los cuales se han descrito diferentes fac-
tores de riesgo. Nuestra paciente presentaba muchos de ellos, pero
el Unico modificable era el Sintrom® (iniciado 2 afos atras). Se han
descrito casos por warfarina, pero sélo dos por acenocumarol (Sin-
trom®).

Conclusiones: Debemos incluir la calcifilaxis en el diagnostico dife-
rencial de Ulceras dolorosas en todos los pacientes anticoagulados.
Palabras clave: Reaccion por farmacos. Enfermedad vascular.

7. ANGIOMA SERPIGINOSO CON EXTENSA AFECTACION
CUTANEA

A. Panés Rodriguez?, S. Ibarbia Oruezabal®, A. Lopez Pestana?,
T. Toledo Pastrana?, A. Juaristi Abaunz® y J. Zubizarreta Salvador?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Donostia. San Sebastidn. Espana.

Introduccion: El Angioma Serpiginoso (AS) es una alteracién vascu-
lar poco frecuente producida por la proliferacion y dilatacion de los

capilares en la dermis papilar. Se presenta antes de los 20 anos de
edad, con una mayor incidencia en mujeres. Normalmente es asin-
tomatico, con una lenta progresion a lo largo de los afnos. Suele
presentarse de forma esporadica, aunque se han descrito casos he-
reditarios. La distribucion anatéomica es variable, pero las lesiones
suelen localizarse en las extremidades. Presentamos un caso de AS
con afectacion cutanea inusualmente extensa.

Caso clinico: Nina de 7 ahos de edad que presentaba desde los 9
meses multiples telangiectasias en ambos brazos y piernas. La der-
matoscopia mostro lagos rojizos y el signo de Darier era negativo.
El estudio anatomo-patologico evidencié numerosos capilares dila-
tados en la dermis superficial. Se establecio el diagnostico de An-
gioma Serpiginoso. No se instaurd tratamiento debido a que las
lesiones eran asintomaticas.

Discusion: Casos de AS con afectacion cutanea extensa estan poco
referidos en la literatura. Este cuadro plantea el diagnéstico dife-
rencial con otras alteraciones vasculares como la telangiectasia
nevoide unilateral, la telangiectasia macular eruptiva perstans, la
telangiectasia esencial generalizada y la pUrpura pigmentada. La
dermatoscopia del AS consiste en globulos o lagos rojizos bien defi-
nidos, hallazgos que pueden ser de gran utilidad en el diagnostico
diferencial de esta entidad. Se ha descrito buena respuesta al tra-
tamiento con laser de colorante pulsado.

Palabra clave: Enfermedad vascular.

8. ESTUDIO TRANSVERSAL DE LA RELACI(')N,
DE LA PSORIASIS CON EL SINDROME METABOLICO

A. Diago Irache?, E. Simal Gil®, N. Porta Aznarez®
y M.T.E. Gracia Cazorro®

aServicio de Dermatologia. Fundacion Instituto Valenciano de
Oncologia. Valencia. Espafa. *Servicio de Dermatologia. Hospital
Universitario Miguel Servet. Zaragoza. ‘Departamento de
Medicina, Psiquiatria y Dermatologia. Universidad de Zaragoza.
Zaragoza. Espana.

Introduccioén: En los ultimos afnos, varios estudios han descrito
como la psoriasis, mas que ser una patologia con afectacion exclu-
sivamente cutanea y articular, presenta una repercusion sistémica
y se asocia, entre otras comorbilidades, al desarrollo de sindrome
metabdlico. El objetivo de nuestro estudio es describir la presencia
de sindrome metabdlico en los pacientes con psoriasis del sector Il
de Zaragoza y estudiar si la presencia de sindrome metabdlico esta
condicionada por alguna variable relacionada con la evolucion de la
enfermedad.

Material y métodos: Se realizo un estudio transversal en la consul-
ta de psoriasis del Centro de Especialidades Médicas Ramén y Cajal
de Zaragoza durante el mes de marzo de 2015. Se valoré la presen-
cia de sindrome metabdlico segln criterios ATP-1Il y se recogio in-
formacion acerca de la evolucion, tratamiento y gravedad de su
enfermedad, valorandose esta Gltima mediante el indice PASI.
Resultados: Se estudiaron un total de 52 pacientes que presentaron
sindrome metabolico en un 36% de los casos. No se observé una
mayor probabilidad de presentar sindrome metabélico asociado al
sexo, tiempo de evolucion o gravedad de la psoriasis, aunque si se
observaron diferencias significativas en funcion de la edad y el in-
dice de masa corporal. De los criterios diagndsticos de sindrome
metabolico el Unico que presento asociacion significativa con la
gravedad de la psoriasis fue el nivel de triglicéridos.
Conclusiones: La presencia de sindrome metabélico es mayor en
los pacientes con psoriasis que en la poblacion general. Son nece-
sarios nuevos estudios que tengan en consideracion los posibles
sesgos asociados al uso del indice PASI. La hipertrigliceridemia pa-
rece ser un hallazgo constante en los pacientes con psoriasis, inde-
pendientemente de la presencia de obesidad.

Palabras clave: Psoriasis. Comorbilidades. Sindrome metabolico.
PASI. Hipertrigliceridemia.
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9. U]_CERAS DE LA MUCOSA ORAL: EOSINOFILICAS
Y MULTIPLES

S. Ibarbia Oruezabal?, A. Panés Rodriguez?, S. Vildosola Esturo?,
M.A. Arregui Murua?, N. Segués Merino® y J. Zubizarreta Salvador?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Donostia. Donostia. Espana.

Introduccién: La Glcera eosinofilica de la mucosa oral (UEMO) es
una lesion infrecuente considerada benigna, reactiva y autolimita-
da. Desde su descripcion inicial en 1881, ha recibido distintos nom-
bres: enfermedad de Riga-Fede cuando se manifiesta en nifos,
granuloma traumatico y granuloma eosinéfilo.

Caso clinico: Varon de 39 afios, sin antecedentes de interés, deri-
vado desde urgencias por Ulceras linguales dolorosas de dos dias de
evolucion. A la exploracion, se apreciaban 6 Ulceras dolorosas de
fondo fibrinoso localizadas en el dorso y lateral izquierdo de la
lengua. Ademas se palpaban adenopatias cervicales. Se solicitaron
cultivos bacterianos y fungicos asi como serologias, que fueron ne-
gativas. Se tomd una biopsia para cultivo microbioldgico que fue
negativa y otra para anatomia patoldgica, que mostré un infiltrado
mixto con abundantes eosindfilos. El paciente evoluciond a la cura-
cion espontanea en 20 dias.

Discusion: La UEMO es una entidad poco frecuente. Puede asentar
en cualquier parte de la mucosa oral pero lo mas frecuente es que
se presente en forma de Ulcera Unica de bordes indurados y locali-
zacion lingual. Afecta sobre todo a adultos, pero puede aparecer
secundariamente a la erupcion de los primeros dientes en nifos, en
cuyo caso se le denomina enfermedad de Riga-Fede. Aunque su
patogenia es desconocida, el factor traumatico ha sido considerado
muy importante. Su presentacion clinica obliga a descartar neopla-
sias, Ulceras traumaticas, micosis profundas, tuberculosis o sifilis
entre otras. A menudo curan de forma espontanea, por lo que en la
actualidad se aboga por una actitud terapéutica conservadora.
Palabras clave: Infeccion virica.

10. LINFOMA ANAPLASICO DE CELULAS GRANDES
CUTANEO CD30+

A. Urtaran Ibarzabal, A. de Quintana Sancho,
M.I. Martinez Gonzalez, I. Arrue Michelena, L. Aspe Unanue,
J. de Diego Rivas y M.V. Almeida Llamas

Hospital Universitario Araba. Vitoria-Gasteiz. Espafa.

Introduccioén: El segundo grupo mas frecuente de linfoma cutaneo
de células T lo engloban los desérdenes linfoproliferativos cutaneos
primarios CD30+. Estos incluyen la papulosis linfomatoide (PL), el
linfoma anaplasico de células grandes cutaneo CD30+ (LACG) y los
casos borderline.

Caso clinico: Vardn de 82 afos con lesiones asintomaticas en extre-
midad inferior izquierda de meses de evolucion. Habia sido diagnos-
ticado en un centro privado de papulosis linfomatoide con estudio
de extension negativo. En la primera visita presentaba 6-7 nodulos
de aspecto contusiforme limitados a la pierna izquierdo, junto a
lesiones resueltas espontaneamente que dejaban hiperpigmenta-
cion residual. Progresivamente se observo transformacion de dos de
las lesiones a tumores de gran tamafo con escara necrotica central,
asi como resolucion del resto de los nddulos. Una nueva biopsia
apoyo nuestra sospecha diagnéstica de LACG. Tras tratamiento con
metotrexato y posteriormente con radioterapia, presento resolu-
cion completa de las lesiones. Actualmente el paciente esta en se-
guimiento en nuestras consultas y continda asintomatico.
Discusion: La PL y el LACG son polos de un espectro que incluye
casos intermedios donde no siempre es facil establecer con seguri-
dad un diagnostico en base a criterios clinicos e histopatoldgicos.
Las lesiones aisladas o multiples limitadas a una region anatomica
sugieren un LACG, mientras que las diseminadas son mas caracte-
risticas de la PL. Ademas, el infiltrado tumoral en los LACG suele ser

mas profundo, afectando al tejido celular subcutaneo. Sin embar-
go, con frecuencia so6lo la evolucion nos confirmara el diagnostico.
En el estudio de la PL y/o0 LACG debemos descartar otros procesos
linfoproliferativos que pueden cursar con células CD30+ como la
micosis fungoide, enfermedad de Hodgkin y el LACG sistémico, asi
como otras entidades inflamatorias o neoplasicas no hematologicas
que englobamos en el grupo de pseudolinfomas CD30+. En cuanto al
tratamiento, en las PL se puede adoptar una actitud mas conserva-
dora dado que muchas lesiones son autoinvolutivas. El tratamiento
de eleccion en las lesiones de LACG localizadas son la escision qui-
rurgica o la radioterapia, y el metotrexato a dosis bajas en las le-
siones de gran extension.

Palabra clave: Linfoma.

11. MELANOMA DERMICO PRIMARIO

B. Ramos Barefo?, A. Sanchez Diez?, M. Julia Manresa?,
J.A. Yagle Barcia?, G. Cancho Galan®, E. Ansola Aretxabaleta?
y R. Izu Belloso?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de Basurto. Bilbao. Espafa.

Introduccién: El melanoma dérmico primario (MDP) o melanoma
dérmico solitario es un término propuesto en 2004 por Swetter et
al, que hace referencia a un subtipo de melanoma de localizacion
dérmica o subcutanea que histolégicamente simula una metastasis
cutanea de melanoma con una supervivencia significativamente
mayor.

Material y métodos: Se ha realizado una blsqueda en la base de
datos del H.U. Basurto de todos los diagnosticos de metastasis de
melanoma (MM) de origen primario desconocido y melanoma dérmi-
co solitario, entre 2010 y 2015. Se han analizado los datos de ambos
grupos y se han comparado las caracteristicas mas resefables.
Resultados: La muestra de pacientes con diagnostico de MM y MDP
es de 20 pacientes. La edad media para MDP es de 58.2 afnos y de
69.9 para MM con una prevalencia similar en hombres y en mujeres
(55% y 45%). Un 20 %, 4 pacientes, presentaron metastasis exclusi-
vamente en dermis.

Discusion: La prevalencia de metastasis de melanoma con origen
primario desconocido son poco frecuentes (2-5%), y dentro de este
grupo aquellas metastasis ubicadas en dermis o tejido celular sub-
cutaneo sin afectacion de la union dermoepidérmica son alin menos
frecuentes (1%). Se cree que este grupo de pacientes pertenece a
un subtipo independiente de melanomas debido a la diferencia en
su comportamiento especialmente en la supervivencia (70-100%).
Aln no se ha demostrado el origen de esta neoplasia aunque existen
varias teorias.

12. NUEVA MUTACION ASOCIADA A LA HIPOTRICOSIS
SIMPLE

M. Ivars Lleo, E. Moreno Artero, E. Querol Cisneros,
N. Rodriguez Garijo, A. Patifio Garcia y P. Redondo Bellon

Servicio de Dermatologia. Clinica Universidad de Navarra.
Pamplona. Espana.

Introduccion: La hipotricosis simple comprende un grupo no sindré-
mico de alopecias hereditarias que se caracterizan por una pérdida
difusa y progresiva del vello con un patrén fenotipico variable. La
prevalencia es desconocida, pero se han descrito numerosas fami-
lias con varios miembros afectados. A diferencia de las displasias
ectodérmicas, no existen anomalias de la piel, de las ufas o de los
dientes. Aunque la pérdida de cabello se inicia desde la infancia,
es habitual la progresion en la edad adulta. Se han detectado pa-
trones de herencia tanto autosomicos como recesivos en diversas
familias. Hasta el momento se conocen mutaciones en 6 genes para
casos aislados, y 3 de ellas (RPL21, APCDD1 y SRNPE) son responsa-
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bles de las formas autosomicas dominantes. Con respecto a las for-
mas recesivas, se han identificado mutaciones en los genes de la
DSG4, LIPH y LPAR6.

Caso clinico: Presentamos el caso de un paciente varén de 18 me-
ses, traido por sus padres por falta de cabello en cuero cabelludo
desde el nacimiento. En la exploracion fisica destaca una alopecia
difusa del cuero cabelludo; el cabello era deslustrado, fino y que-
bradizo. Presentaba ademas hipotriquia de pestaias inferiores, asi
como escaso vello ciliar y corporal. No presentaba alteraciones
dentales ni de las unas. Tampoco presentaba alteraciones de la su-
doracion tras la realizacion del test de Minor. El estudio genético en
muestra de ADN de sangre periférica identifico una mutacion en el
gen SNRPE de cambio de sentido p.Leu74Pro (c.221T>C) en el ADN
del nifio, que no se hallo en los padres.

Discusion: Las mutaciones en el gen SNRPE se han relacionado pre-
viamente con otros cuadros de hipotricosis aislada en diversas fami-
lias, entre otras, una espafola. Se heredan de manera autosémica
dominante, aunque existen casos con mutaciones de novo. La muta-
cion p.Leu74Pro de SNRPE no ha sido previamente descrita en las
bases de datos ni en la literatura disponible.

Conclusiones: Presentamos el caso de un nifio con hipotricosis sim-
ple, ocasionada por una mutacion de novo. Hasta el momento es el
primer caso conocido con una mutacion de cambio de sentido
p.Leu74Pro (c.221T>C).

13. TRATAMIENTO DE LAS ULCERAS VENOSAS
CON ESCLEROTERAPIA CON ESPUMA GUIADA
POR ECOGRAFIA: PRESENTACION DE 5 CASOS

M. Mendieta Eckert?, J. Azpiazu Macho® y N. Landa Gundin?

aUnidad de Dermatologia; *Unidad de Flebologia. Clinica
Dermitek. Bilbao. Bizkaia. Espana.

Introduccion: Las Ulceras venosas son la principal causa de Ulceras
cronicas. Son responsables de un importante descenso en la calidad
de vida de los pacientes afectos y tienen un gran impacto socioeco-
noémico. La terapia compresiva es el pilar del tratamiento. Sin em-
bargo, el tiempo de curacion es prolongado y las recidivas
frecuentes. Presentamos la técnica TIRS (terminal interruption of
the reflux source) como una nueva opcion terapéutica.

Material y método: Se trataron 5 pacientes con Ulceras venosas
cronicas. Se realizo la técnica TIRS mediante escleroterapia con
espuma de polidocanol guiada por ecografia. Se evaluaron la res-
puesta clinica, recurrencias y complicaciones. En un segundo tiem-
po se aconsejo el tratamiento de la insuficiencia venosa proximal.
Resultados: En 4 de los 5 pacientes se obtuvo la cicatrizacion com-
pleta de las Ulceras. No se observaron recurrencias en un periodo
de seguimiento de 2 afios.

Conclusiones: La técnica TIRS podria ser una opcion eficaz y segura
en el tratamiento de las Ulceras venosas.

14. DERMATITIS ALERGICA DE CONTACTO
POR POLICRILENO

A.D. Agulld Pérez, M. Azcona Rodriguez, S. Oscoz Jaime,
M. Larrea Garcia, M. Hervella Garcés e |. Yanguas Bayona

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Navarra.
Pamplona. Espana.

Introduccién: Existen numerosos casos en la literatura sobre der-
matitis alérgica de contacto a componentes de filtros solares o de
cremas hidratantes con filtro solar. Sin embargo s6lo existe un pre-
cedente de dermatitis alérgica de contacto al polyester-8 (Policri-
leno).

Caso clinico: Mujer de 36 afos sin antecedentes de interés, que
presentaba episodios de dermatitis eritematodescamativa pruri-
ginosa, localizada en sienes, parpados, pabellon auricular, men-

ton y cuello de 3 aios de evolucion. Habia realizado multiples
tratamiento inmunosupresores topico con mejoria parcial y pos-
terior recaida. La paciente relacionaba el empeoramiento del
cuadro con la exposicion a la radiacion ultravioleta y con el uso
de fotoprotectores y cremas cosméticas. Se realizaron pruebas
de parche con varias baterias del TRUE test y con productos pro-
pios. A las 96 horas se observaron reacciones positivas para el
benzoato sodico ++, la parafenilendiamina base +, el parche de
Clinique S +y el “repeat opean application test” de Clinique S +.
Desde Clinique nos facilitaron los componentes del producto, se-
parados y diluidos al 10% en agua o vaselina. Estos componentes
fueron parcheados, encontrandose positividad al poliéster-8 en la
lectura a las 96 horas ++.

Discusion: El Polyester-8 (Policrileno) es un copolimero de acido
adipico y neopentilglicol terminado con un acido cianofenil-prope-
noico. Este compuesto actlia como fotoestabilizador de la avoben-
zona y del octocrileno, y aumenta la resistencia al agua del
fotoprotector o crema cosmética del que forme parte. Parte de su
estructura molecular, presenta similitudes importantes con el Oc-
tocrileno, por lo que existe riesgo tedrico de reaccion cruzada. El
elevado peso molecular del Polyester-8, limita su capacidad como
sensibilizante y se piensa que algin componente aln desconocido
de su estructura actuaria como hapteno. Presentamos el segundo
caso de la literatura de DAC por Policrileno, un nuevo alérgeno a
tener en cuenta.

Palabras clave: Dermatosis eccematosa. Miscelanea.

15. MANOS DE MECANICO ASOCIADAS A SINDROME
ANTISINTETASA SIN AFECTACION MUSCULAR

M. Alvarez Salafranca, L. Prieto Torres, |. Abadias Granado,
A. Rivera Rodriguez y M. Ara Martin

Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espaiia.

Introduccion: Lesiones cutaneas similares a una dermatosis ocupa-
cional de manos, las conocidas como “manos de mecanico”, pueden
ser un signo clinico clave para la deteccion temprana de distintas
enfermedades del tejido conectivo, siendo mas especificas del sin-
drome antisintetasa.

Caso clinico: Paciente mujer de 57 anos, con poliartritis de predo-
minio en articulaciones interfalangicas distales de un mes y medio
de evolucion, asociada a disnea, tos e intolerancia al esfuerzo. Las
pruebas de imagen sugerian afectacion del intersticio con fibrosis
de predominio subpleural y en la analitica destacaban en el perfil
de autoinmunidad: ANAs +1/160, Ac contra ENA SSA.Ro52 +, Ac con-
tra ENA Jo-1 +, mientras que el resto de autoanticuerpos y el com-
plemento fueron normales. El electromiograma no presento
alteraciones. Se remiti6 a consultas de Dermatologia por haber ob-
jetivado lesiones cutaneas hiperqueratoésicas y fisuradas de predo-
minio en caras laterales de dedos. Con la sospecha del signo clinico
“manos de mecanico”, y teniendo en cuenta el resto de datos clini-
co-analiticos, se llego al diagnostico de sindrome antisintetasa sin
afectacion muscular. La paciente se encuentra en tratamiento con
micofenolato, prednisona y acido salicilico al 20% para las lesiones
cutaneas.

Discusion: El sindrome antisintetasa es una entidad infrecuente
asociada a las miopatias inflamatorias idiopaticas que puede cursar
con enfermedad intersticial pulmonar, miositis, artritis, “manos de
mecanico” y fenomeno de Raynaud. La presentacion con afectacion
pulmonar y ausencia de miositis, como en nuestro caso, es excep-
cional. Los anticuerpos antisintetasa son caracteristicos, siendo el
mas frecuente el Ac anti-Jo-1. La presencia de anticuerpos anti-
RO/SSA, también presentes en nuestro caso, se ha asociado a una
afectacion pulmonar mas grave. Presentamos un caso infrecuente
de sindrome antisintetasa sin afectacion muscular, en el que la apa-
ricion de la clinica dermatologica fue clave para su diagnostico.
Palabras clave: Enfermedad sistémica. Dermatosis Eccematosa.
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16. ENFERMEDAD DE SPAM, PRIMER CASO DESCRITO
FUERA DE LAS ISLAS DEL PACIFICO

M.l. Martinez Gonzalez, R. Gonzalez Pérez, S. Heras Gonzalez,
L. Carnero Gonzalez, S. Goula Fernandez, |. Trébol Urra
y T. Piqueres Zubiaurre

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Araba.
Vitoria-Gasteiz. Espana.

Introduccion: La enfermedad de Spam es una enfermedad cutanea
granulomatosa, de curso cronico, causada por micobacterias, que
hasta la fecha parecia confinada a las islas del Pacifico Sur.

Caso clinico: Varon sano de 34 afios natural de Ecuador, que consul-
taba por lesiones verrucosas asintomaticas en rodilla derecha de
mas de 15 afos de evolucion. A la exploracion, se observaban nodu-
los agrupados formando placas queratosicas, algunas de distribu-
cion lineal. Mediante PAS, Ziehl-Neelsen, cultivos y PCR de hongos
y micobacterias no se evidenciaron microorganismos. A nivel anato-
mopatoldgico se observaba un infiltrado inflamatorio crénico con
granulomas no necrotizantes. Tras el fracaso de los mdltiples trata-
mientos empleados, se procedio a la escision quirtrgica y cultivo de
la pieza, con resultado positivo para Micobacterium (M.) peregri-
num. Iniciamos tratamiento con claritromicina y ciprofloxacino 500
mg/dia durante 12 semanas, con resolucion completa de las lesio-
nes. Tras la presentacion del caso en esta reunion en octubre de
2015, revisando la literatura, encontramos la recientemente des-
crita enfermedad de Spam, que produce lesiones idénticas a las
presentadas por nuestro paciente.

Discusion: La enfermedad de Spam es una enfermedad cutanea
cronica causada por una micobacteria no-tuberculosa, surgida tras
la Segunda Guerra Mundial en los habitantes de la isla de Satowan,
en los Estados Federados de Micronesia. Clinicamente se manifiesta
como placas verrucosas de evolucion cronica que se localizan de
manera preferente en las extremidades inferiores. Los principales
factores de riesgo asociados son ser agricultor del cereal del taroy
haberse bafiado en charcas causadas por los en crateres de las bom-
bas en la guerra. Nuestro paciente mostraba lesiones clinicamente
idénticas a las presentadas en la enfermedad de Spam con cultivo
positivo para una micobacteria no-tuberculosa (M. peregrinum)
pero, en cambio, no provenia de una isla del sur del Pacifico ni
presentaba ningunos de los factores de riesgo descritos.

Palabras clave: Infeccion bacteriana.

17. DERMATOFIBROSARCOMA PROTUBERANS ATROFICO
EN UN VARON DE 14 ANOS

S. Esteban Terradillos, I. Allende Markixana, X. Eizaguirre Uriarte,
M.N. Agesta Sanchez, M. Rubio Lombrana,
J. Bautista Ayestaran Soto y A. Fernandez de Larrinoa Santamaria

Servicio de Dermatologia, Cirugia Pldstica y Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Cruces. Barakaldo. Vizcaya. Espana.

Introduccién: El dermatofibrosarcoma protuberan (DFSP) es un tu-
mor fibrohistiocitario cutaneo, poco comdn, de bajo grado de ma-
lignidad con una marcada tendencia a la recidiva local. Se
caracteriza por una latencia prolongada, lo que retrasa su detec-
cion. Se presenta un caso de dificil diagnostico por tratarse de una
variante infrecuente de este tipo de tumor.

Caso clinico: Varon de 14 anos que consulta por una placa deprimi-
da violacea en tronco de mas de un afo de evolucion, atrofica, con
bordes imprecisos de 3 cm de diametro maximo. Tras estudio histo-
patoldgico e inmunohistoquimico se llega al diagnoéstico de DFSP
variante atrofica, por lo que se realiza extirpacion con margenes
amplios incluyendo fascia profunda.

Comentario: El DFSP es un tumor fibrohistiocitario de bajo grado
con una marcada tendencia a la recidiva local pero con escasa ca-
pacidad metastasica. Habitualmente se presenta como una placa
firme con nddulos exofiticos de color rojo-marrén en el tronco o

zona proximal de las extremidades. Con menor frecuencia se pre-
senta como una lesion violacea, atroéfica, no protuberante, que si-
mula una morfea, anetodermia o atrofodermia, entre otras
entidades. Esta variante es mas comun en la infancia. Debido al
aspecto “protuberante” que suele presentar el DFSP clasico, la
forma atrofica es de dificil diagnostico. El diagnostico definitivo
requiere un estudio histopatologico e inmunohistoquimico donde se
observan células fusiformes que expresan CD34 y se disponen en
fasciculos cortos adoptando un patrén arremolinado caracteristico.
El tratamiento consiste en la excision quirtrgica amplia de la lesion
para evitar el riesgo de recidiva local.

Palabras clave: Diagnostico. Tumor maligno.

18. FIBROFOLICULOMAS EN UN PACIENTE CON TUMOR
RENAL: SINDROME DE BIRT-HOGG-DUBE. A PROPOSITO
DE UN CASO

E. Moreno-Artero, M. lvars, E. Querol, N. Rodriguez-Garijo,
|. Gastearena y M. Pretel

Departamento de Dermatologia Médico-Quirurgica y
Venereologia. Clinica Universidad de Navarra. Pamplona. Espana.

Introduccion: El sindrome de Birt-Hogg-Dubé es una genodermatosis
infrecuente de herencia autosémica dominante que se caracteriza
por la presencia de fibrofoliculomas y/o tricodiscomas, quistes pul-
monares, neumotorax espontaneos y diferentes tumores renales.
Caso Clinico: Presentamos el caso de un paciente varén de 62 afos
que consultaba por unas lesiones cutaneas asintomaticas en la cara,
el cuello y la region retroauricular, de cronologia imprecisa, cuya
madre y tia materna también presentaban. Recientemente le habia
sido diagnosticado un carcinoma renal de células claras que estaba
pendiente de tratamiento quirargico. En el examen fisico destaca-
ban multiples papulas milimétricas asintomaticas de coloracion
blanquecina en el cuello y la cara. El diagnostico anatomopatologi-
co fue de fibrofoliculomas. Ante la sospecha de un sindrome de
Birt-Hogg-Dubé, solicitamos un estudio genético para analizar la
mutacion en linea germinal del gen FLCN, que resulté positiva.
Discusion: El sindrome de Birt-Hogg-Dubé se debe a diferentes mu-
taciones en el gen FLCN, que codifica una proteina denominada
foliculina. Desde el punto de vista dermatoldgico, los fibrofoliculo-
mas y tricodiscomas son clinicamente indistinguibles y aparecen
alrededor de la tercera o cuarta décadas de la vida; se trata de
pequefias papulas blanquecinas milimétricas, cupuliformes, locali-
zadas en la nariz, la frente y las mejillas fundamentalmente. Ade-
mas de estos dos criterios mayores, el Consorcio Europeo propone
los siguientes criterios menores: multiples quistes pulmonares ba-
sales, asociados o no a neumotorax espontaneo, un familiar de pri-
mer grado con sindrome de Birt-Hogg-Dubé, y tumor renal
diagnosticado antes de los 50 anos, entre los que destacan el carci-
noma cromofobo y oncocitico, o formas hibridas de ambos, asi
como las variantes de células claras y papilar.

Conclusiones: Las lesiones cutaneas pueden estar ausentes hasta
en un 70% de los casos, nos obligan a establecer un diagnostico di-
ferencial con otros sindromes y representan el signo guia para los
dermatologos, por lo que su sospecha obliga a la realizacion de
pruebas de imagen como la ecografia, la resonancia magnética o la
tomografia axial computarizada para descartar un posible tumor
renal asociado, y a la solicitud del estudio genético pertinente.

19. LAPIEL, LA PIEZA QUE COMPLETA EL PUZLE

V. Fatsini Blanch, A.M. Martinez de Salinas Quintana,
A. Urtaran Ibarzabal, Y. Olaizola Nogales, G. Ruiz-Carrillo Ramirez
y R. Gonzalez Pérez

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Araba.
Vitoria-Gasteiz. Espana.
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Introduccion: La hiperpigmentacion, la aparicion de equimosis o la
atrofia cutanea, entre otros, son motivos de consulta frecuentes en
Dermatologia y en algunos casos pueden plantear un diagndstico
diferencial complejo.

Caso clinico: Mujer de 50 afos que consulto por equimosis esponta-
nea en antebrazos, presentando en la analitica sanguinea vitamina C
baja, que se trato con mejoria de la clinica. Posteriormente, empezo
a ser valorada en Reumatologia por debilidad muscular y ANA positi-
vos, por lo que nos la derivaron para descartar dermatomiositis. Al
ser valorada de nuevo por Dermatologia se observo hiperpigmenta-
cion cutanea, hirsutismo, sobrepeso de marcado predominio troncu-
lar y atrofia cutanea con aspecto poiquilodérmico. Se reviso la
historia clinica y se descubrio que la paciente presentaba hiperten-
sion arterial de reciente aparicion, labilidad emocional e insomnio.
Ante la sospecha clinica de hipercortisolismo, se realiz6 analitica
sanguinea con perfil hormonal en la que destacd una ACTH elevada.
Se derivo a Endocrinologia y fue diagnosticada de sindrome de Cus-
hing (SC) por macroadenoma hipofisario.

Discusion: La valoracion global del paciente, integrando en conjun-
to todos los datos de su historia clinica, es fundamental en nuestra
practica clinica, ya que la piel puede ser la pista para el diagnosti-
co clinico de algunos sindromes. Dada la variabilidad y elevada fre-
cuencia en poblacion general de sus manifestaciones clinicas, junto
con la falta de signos y sintomas patognomonicos, la sospecha del
SC puede ser dificil. El desarrollo y empeoramiento progresivo y
simultaneo de varios de los signos y sintomas sospechosos es una de
las claves para establecer la sospecha de SC. El dermatdlogo puede
desempenar un papel importante en la sospecha y deteccion de
esta patologia en la que un diagnéstico temprano es fundamental
para reducir su morbi-mortalidad.

Palabras clave: Enfermedad sistémica.

20. PANICULITIS LUPICA REFRACTARIA A MULTIPLES
TRATAMIENTOS CON BUENA RESPUESTA A RITUXIMAB

L. Prieto Torres?, M. Alvarez Salafranca?, A. Rivera Rodriguez?,
|. Abadias Granado?, E.E. Merifio Ibarra®, A.L. Morales Moya®
y M. Ara Martin?

aDepartamento de Dermatologia; “Departamento de Reumatologia.
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espana.

Introduccion: La paniculitis lUpica o lupus profundo es una enfer-
medad cutanea infrecuente que ocurre de forma aislada en el 50%
de los casos y asociada a lupus discoide o lupus eritematoso sisté-
mico en el resto. En muchos pacientes supone un reto terapéutico
por la gran variabilidad interindividual de respuesta a los trata-
mientos aprobados (antimalaricos, corticoides orales, sulfonas, ta-
lidomida, o ciclofosfamida). La aparicion en los ultimos afos de
casos de paniculitis lUpica tratados de forma exitosa con Rltuximab
(anticuerpo monoclonal anti-CD20) ha abierto una nueva via para
muchos pacientes refractarios a los tratamientos clasicos.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 57 anos, que
desde hacia 35, presentaba lesiones de paniculitis lUpica sin lupus
sistémico asociado, con importante actividad de la enfermedad du-
rante estos afos dejando grandes deformidades con repercusion
funcional y psicoldgica importante. A lo largo de su evolucion, des-
de 1995, la paciente ha estado en tratamiento con hidroxicloroqui-
na, numerosas tandas de corticoides orales, talidomida (no
tolerada), azatioprina, metrotrexato, dapsona, clofazimina y col-
chimax con escasa respuesta. En septiembre de 2014 se inicio tra-
tamiento con Rituximab a dosis de 375 mg/m2 a la semana como
uso compasivo, fuera de ficha técnica. A los 3 meses del inicio del
tratamiento la paciente refiere mejoria importante con reduccion
del dolor y del componente inflamatorio de las lesiones, quedando
Unicamente atrofia y fibrosis residual en el momento actual.
Discusion: Desde su descripcion original por Kaposi en 1883 y pos-
teriormente por Irgang en 1940 la patogenia de esta enfermedad no

ha sido aclarada. Multiples teorias se han postulado al respecto,
entre las que destacan que se trate de una entidad cercana al lin-
foma T paniculitico o que se trate de una interferonopatia. Por su
importante modificacion de la respuesta humoral, alterada de for-
ma importante en el lupus, el rituximab es un farmaco que se ha
considerado muy Util para su tratamiento. Desde su aprobacion, son
numerosas las enfermedades dermatologicas en las que se ha utili-
zado de forma compasiva (pénfigo vulgar y paraneoplasicos, epider-
molisis ampollosa adquirida, dermatomiositis, enfermedad injerto
contra huésped y algunas vasculitis entre otras). Hasta la fecha sélo
hemos encontrado 4 casos en la literatura de paniculitis lUpica tra-
tados de forma exitosa con rituximab.

Palabras clave: Enfermedad del colageno. Tratamiento sistémico.

21. MENINGIOMA INTRAOSEO: EL PAPEL
DEL DERMATOLOGO

E. Querol Cisneros?, |. Bernad Alonso?, E. Moreno Artero?,
M. Ivars Lled?, M.A. Idoate®, R. Diez del Vallec y A. Espana?

aDepartamento de Dermatologia; ®"Departamento de Anatomia
Patoldgica; ‘Departamento de Neurocirugia. Clinica Universidad
de Navarra. Pamplona. Navarra. Espaha.

Introduccién: Los meningiomas son tumores originados en las menin-
ges, que crecen intracranealmente sin invasion de tejidos hasta que se
manifiestan por sintomas neurologicos secundarios a la compresion de
estructuras nerviosas. Existe, en cambio, un subtipo de meningioma
que puede visualizarse a través de deformaciones del cuero cabelludo.
Material y métodos: Presentamos el caso de un varon de 48 afios,
que consulto por una masa subcutanea y dolorosa a la presion local
en el cuero cabelludo. El estudio de imagen revelo la presencia de
una tumoracion intradsea en el hueso parietal, con componente de
partes blandas meningeo y de tejido celular subcutaneo. La excision
quirdrgica, junto al estudio histoldgico posterior, confirmé que se
trataba de un meningioma meningotelial con componente intradseo.
Discusion: El meningioma intradseo es una variedad de meningioma
poco frecuente, que se origina en el craneo y en su crecimiento puede
provocar deformidades del cuero cabelludo poco expresivas clinica-
mente. Rasgos propios de esta variedad, como osteolisis, hiperostosis
e inflamacion, estan asociados, ademas, a un peor prondstico. La
manifestacion inicial cutanea es caracteristica de estos tumores, y
puede ayudar a establecer un diagndstico precoz del proceso.
Conclusiones: Presentamos este caso por su infrecuencia, y por la
importancia que supone conocer la expresion clinica dermatologica
de estos tumores, ya que una sospecha inicial es fundamental para
un diagnostico precoz.

Palabras clave: Diagndstico. Tumor maligno.

22. PILOMATRIXOMAS,MULTIPLES EN PACIENTE
CON DISTROFIA MIOTONICA DE STEINERT

I. Aranguren Lopez?, L. Sobrevias Bonells?, S. Vildosola Esturo?,
N. Ormaechea Pérez?, N. Miren Segués Merino®
y J. Zubizarreta Salvador?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Donostia. Donostia-San Sebastidn. Espafia.

Introduccién: El pilomatrixoma es un tumor cutaneo benigno, de-
rivado de las células de la matriz del foliculo piloso. Afecta sobre
todo a los nifos, con predileccion del sexo femenino, localizandose
sobre todo en cabeza, cuello y extremidades superiores. Suele de-
tectarse como una lesion quistica subcutanea, indurada, de tamano
y coloracion variables. Su histologia es muy caracteristica, consis-
tente en islotes de células matriciales y las llamadas “células som-
bra”, con areas de calcificacion.

Caso clinico: Mujer de 51 afios diagnosticada de distrofia miotonica
de Steinert y con multiples pilomatrixomas extirpados en los ulti-
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mos 30 afnos, acude a consulta derivada por Neurologia por la apa-
ricion de una lesion de aspecto quistico, dolorosa, en cuero
cabelludo occipital. Ante la sospecha de pilomatrixoma, se procede
a extirpar la lesion, confirmandose mediante su estudio anatomo-
patologico.

Discusion: El pilomatrixoma es un tumor cutaneo frecuente en la
poblacion general, aunque su incidencia es mayor en pacientes
afectos de algunas enfermedades, destacando la distrofia miotoni-
ca de Steinert. En estos casos suelen aparecer multiples piloma-
trixomas, algo muy poco comun en el resto de pacientes, donde
acostumbra a ser una lesion Unica. Por tanto, ante un paciente con
varios pilomatrixomas debemos sospechar patologias como la dis-
trofia de Steinert, pues éstos pueden ser su primera manifestacion.
Palabras clave: Tumor benigno. Pelo.

23. CANDIDIASIS CUTANEA CRONICA EN UN PACIENTE
TRASPLANTADO

N. Rodriguez Garijo, P. Gil Sanchez, M. Ivars Lleo,
E. Moreno Artero, E. Querol Cisneros y M. Rubio Vallejo

Clinica Universidad de Navarra. Pamplona. Espana.

Introduccion: La candidiasis mucocutanea cronica es una infeccion
recurrente de piel, ufas y mucosas que se asocia a estados de in-
munosupresion. Su causa mas frecuente es C. albicans, una levadu-
ra que coloniza la mucosa digestiva y genital de hasta en el 70% de
individuos sanos.

Material y métodos: Se presenta el caso de un varoén de 81 anos,
trasplantado cardiaco hace 15 afos, con antecedentes de multiples
queratomas actinicos y carcinomas espinocelulares en cuero cabe-
lludo y region pretoracica. Desde hace un aio presentaba lesiones
vesiculo-costrosas dolorosas y asociadas a prurito en el cuero cabe-
lludo. Se realiz6 estudio histolégico de la lesion, siendo compatible
con dafio actinico, se solicité también cultivo micoldgico que fue
positivo para C. albicans. El paciente evolucion favorablemente con
tratamiento antiflngico.

Discusion: En los ultimos afos se ha incrementado el nimero de
casos de candidiasis mucocutanea asociada a estados de inmunode-
presion secundarios a tratamiento esteroideo o citostatico, y en
pacientes diabéticos, VIH-Sida o trasplantados. En estos pacientes
las manifestaciones clinicas suelen se atipicas y es dificil llegar a un
adecuado diagnostico. Por ello es necesario ser agresivos con los
métodos diagnodsticos, realizando biopsia y cultivo de las lesiones.

Conclusiones: Presentamos este caso como ejemplo de colabora-
cion interdepartamental entre dermatologia, anatomia patoldgica
y microbiologia, para realizar un correcto manejo clinico en un
paciente bajo tratamiento inmunosupresor crénico.

Palabras clave: Infeccion fingica.

24, HISTIOCITOSIS DE CELULAS DE LANGERHANS
DEL ADULTO: PRESENTACION DE UN CASO CLINICO

I. Vicente Sanchez?, S. Alvarez Sanchez?, M.R. Gonzalez Hermosa?,
E. Acebo Marinas?, M. Mendieta Eckert?, A. Fernandez de Larrinoa®
y L. Ceberio Hualde®

aServicios de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
<Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario Cruces.
Barakaldo. Vizcaya. Espafa.

Introduccion: Presentamos el caso de una paciente con lesiones
cutaneas como primera manifestacion de una entidad potencial-
mente sistémica y grave. La histiocitosis de células de Langerhans
(HCL) es una enfermedad consistente en una proliferacion de di-
chas células a medio camino entre lo neoplasico y reactivo que
puede afectar piel y 6rganos internos, como hueso, pulmén y mé-
dula o6sea. El diagnostico suele ser tardio y el prondstico depende
de la disfuncion de drganos extracutaneos.

Caso clinico: Mujer de 87 afios con lesiones cutaneas de 2 meses de
evolucion, distribuidas en zona submamaria, laterales de cuello y
axilas, sin respuesta a antifingicos topicos. Se realiza biopsia, que
confirma el diagnostico. El estudio de extension Unicamente revela
adenopatias abdominales. En tratamiento con metotrexato y dosis
bajas de corticoide se objetiva mejoria de las lesiones cutaneas.
Discusion: Se trata de una entidad clinico-patologica compleja, de
dificil diagnostico, en que la confirmacion histologica resulta clave.
La nomenclatura de los trastornos histiocitarios ha variado a lo lar-
go del tiempo; las Ultimas clasificaciones tratan de simplificar y
unificar términos.

Conclusiones: Dado que se trata de una enfermedad rara con afec-
tacion cutanea, recomendamos incluir la HCL en el diagnostico dife-
rencial del intertrigo con mala respuesta a tratamientos habituales.
Palabras clave: Diagndstico. Miscelanea.

25. DERMATOMIOSITIS JUVENIL CLINICAMENTE
AMIOPATICA

M. Azcona Rodriguez?, A.D. Agull6 Pérez?, M. Larrea Garcia?,
M.C. Llanos Chavarri®, M. Oscoz Lizarbec y J.I. Yangiias Bayona®

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica;
<Servicio de Pediatria. Complejo Hospitalario de Navarra.
Pamplona. Espana.

Introduccion: Dentro de las miopatias inflamatorias idiopaticas,
encontramos la dermatomiositis (DM), la polimiositis y la miositis
por cuerpos de inclusion.

La DM puede iniciarse en la edad adulta o juvenil y dentro de ambos
grupos se distinguen la DM clasica y la DM clinicamente amiopatica.
Caso clinico: Presentamos 2 casos de DM juvenil clinicamente
amiopatica.

Nifo de 5 anos que presentd lesiones eritematodescamativas en
cara, nudillos y codos de un mes de evolucion, asintomaticas. A la
exploracion presentaba placas liquenoides en codos, rodillas y ar-
ticulaciones interfalangicas y metacarpofalangicas con hipertrofia
de cuticulas e inflamacion y teleangiectasias periungueales. No pre-
sentaba clinica sistémica. Se realiz6 biopsia-punch que fue compa-
tible con DM y analitica con enzimas musculares normales y
anticuerpo anti-Mi-2 positivo. Nifia de 9 afios con papulas en codos,
rodillas y gliteo de 2 afios de evolucion. A la exploracion presenta-
ba placas liquenoides en rodillas, codos, y articulaciones interfa-
langicas, noédulos indurados en codos y gliteo e hiperplasia y
telangiectasias en cuticulas. Tampoco presentaba clinica sistémica.
Se realizaron 2 biopsias-punch, una compatible con DM y otra con
calcificaciones distroficas, radiografia de codos y térax, RMN y ana-
litica que mostroé Anti p-155+ y antip-140 negativo. Ambos pacientes
respondieron bien al tratamiento sistémico con corticoides e inmu-
nosupresores.

Discusion: Se han descrito diversos autoanticuerpos en las miopa-
tias inflamatorias idiopaticas, algunos de los cuales son especificos.
Son marcadores Utiles para el diagnostico clinico, la clasificacion y
el pronostico de los subtipos de DM.

Conclusiones: Presentamos dos casos de DM infantil amiopatica con
distintos perfiles de anticuerpos y buena respuesta a tratamiento.

Palabras clave: Enfermedad sistémica. Diagnostico. Tratamiento
sistémico. Tratamiento topico.

26. LESIONES PAPULONECROTICAS EN UN PACIENTE
INMUNODEPRIMIDO

I. Abadias Granado?, A. Rivera Rodriguez, L. Prieto Torres?,
M. Alvarez Salafranca?, A.L. Morales Moya?, F. Felipo Berlanga®
y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espafia.
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Introduccion: La escabiosis es una infestacion de la piel por el aca-
ro Sarcoptes scabiei var. hominis que produce una erupcion inten-
samente pruriginosa. Se estima una prevalencia de entre el 0,2 y el
71%, con mas de 100 millones de personas afectadas a nivel mun-
dial.

Caso clinico: Varon de 37 anos con antecedentes de infeccion por
el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) que comenzo con la
aparicion de lesiones papulo-necrdticas, pruriginosas, en tronco y
posteriormente en extremidades inferiores. Ante la sospecha de
PLEVA vs lies maligna, se solicit6 serologia y se realizd biopsia cu-
tanea. La serologia de sifilis fue negativa y la biopsia se informé de
vasculitis linfocitaria. El paciente fue tratado con antihistaminicos
y antibioticos y corticoides topicos y orales sin mejoria. Ante la
persistencia de las lesiones y la falta de respuesta al tratamiento,
se realiz6 una segunda biopsia para descartar procesos papulo-ne-
créticos como papulosis linfomatoide, PLEVA, linfoma, enfermedad
perforante o una infeccion necrotizante. Previamente a la recep-
cion del informe anatomopatologico, el paciente acudié acompana-
do de su madre que presentaba lesiones cutaneas e intenso prurito
de predominio nocturno. Se realiz6 tratamiento empirico con per-
metrina al 5%, consiguiendo la curacion completa del paciente. La
biopsia confirmé el diagnostico de escabiosis.

Discusion: Las caracteristicas tipicas de la escabiosis en los pacien-
tes infectados con el VIH frecuentemente no existen, lo que lleva a
errores diagndsticos. En ocasiones los pacientes desarrollan formas
atipicas como lesiones nodulares persistentes o formas costrosas
como la sarna noruega. Se presenta una forma atipica de escabiosis
en un paciente VIH, de aspecto papulo-necrético, que podria simu-
lar lesiones cutaneas tipo papulosis linfomatoide, PLEVA, linfoma,
enfermedad perforante o infeccion necrotizante, lo que puede di-
ficultar su diagnostico.

Palabra clave: Infestacion.

27. LIQUEN PLANO AMPOLLOSO

L. Sobrevias Bonells?, I. Aranguren Lopez?, A. Jaka Moreno?,
M. Lera Imbuluzqueta?, C. Lobo Moran®y J. Zubizarreta Salvador?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Donostia. Donostia. Espafa.

Introduccion: El liquen plano (LP) es una enfermedad inflamatoria
idiopatica mediada por linfocitos T. Una de sus multiples variantes
es el liquen plano ampolloso (LPA), una forma rara de LP con pocos
casos descritos en la literatura y de incidencia incierta. Se presenta
con ampollas tensas sobre lesiones tipicas de LP, frecuentemente
en las extremidades inferiores y, en general, se acompaian de sin-
tomas sistémicos leves.

Caso clinico: Mujer de 30 afos, sin antecedentes relevantes, que
consultd por una erupcion ampollosa pruriginosa de dos semanas de
evolucion. En la exploracion se observaron placas anulares eritema-
tosas y numerosas ampollas tensas, especialmente en tronco, cue-
llo y cuero cabelludo. La analitica completa fue normal. La biopsia
mostro bullas subepidérmicas junto a una dermatitis liquenoide; la
inmunofluorescencia directa fue negativa. Se realizd el diagnostico
de liquen plano ampolloso. La paciente respondi6 al tratamiento
con corticoides sistémicos, sin aparicion de nuevas ampollas y me-
joria del prurito. En el seguimiento al cabo de un afo, solamente
persistia una hiperpigmentacion postinflamatoria.

Conclusiones: La mayoria de los casos de LPA se deben a lesiones
muy agudas, con una intensa degeneracion vacuolar de la capa ba-
sal de la epidermis. El diagndstico definitivo se basa en los hallaz-
gos histopatologicos caracteristicos del LP junto a un edema
intenso en dermis y una inmunofluorescencia directa e indirecta
negativa. El diagnostico diferencial principal se plantea con el LP
penfigoide (LPP), en el cual las lesiones pueden aparecer tanto so-
bre lesiones de LP como sobre piel sana, y presentan los hallazgos
histopatoldgicos caracteristicos del penfigoide ampolloso. El LPA es

una variedad de LP generalmente resistente a corticoides topicos
pero con buena respuesta a corticoterapia sistémica. La resolucion
de las lesiones usualmente se acompana de hiperpigmentacion re-
sidual, como fue el caso de nuestra paciente.

Palabra clave: Dermatitis liquenoide.

28. COLAGENOSIS PERFORANTE REACTIVA ADQUIRIDA
ASOCIADA A LINFOMA DE HODGKIN

A. Rivera Rodriguez?, I. Abadias Granado?, M. Alvarez Salafranca?,
L. Prieto Torres?, F. Felipo Berlanga® y M. Ara Martin?

aServicio de Dermatologia; *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Clinico Universitario Lozano Blesa. Zaragoza. Espafia.

Introduccion: La colagenosis perforante reactiva (CPR) pertenece
a las enfermedades perforantes primarias, caracterizadas por eli-
minacion de material transepidérmico. Presenta papulas prurigino-
sas, con crater ocupado por sustancia indurada, normalmente en
extremidades y cara. En histologia apreciamos crater con corneoci-
tos paraqueratosicos, células inflamatorias y haces colagenos. El
tratamiento es sintomatico con antihistaminicos y productos topi-
cos como emolientes, corticoides o acido retinoico. La forma adqui-
rida, mas frecuente que la hereditaria, se ha relacionado con
diabetes, nefropatia, hepatopatia, alteraciones tiroideas, hiperpa-
ratiroidismo, linfomas y enfermedad de Hodgkin, siendo el prurito
el elemento comdn a todas ellas.

Caso clinico: Mujer de 27 afos con lesiones cutaneas muy prurigi-
nosas de dos meses de evolucion, que habian sido diagnosticadas
como escabiosis y tratadas con permetrina 5% sin mejoria. Se apre-
cian papulas excoriadas con region central umbilicada con tapon
queratosico, de predominio en extremidades. Ante sospecha de CPR
Vs pitiriasis liqguenoide se biopsia, confirmandose la primera. Duran-
te el estudio la paciente refiere adenopatia axilar de gran tamano
sugestiva de proceso linfoproliferativo que estudio de extension se
cataloga como Linfoma de Hodgkin tipo celularidad mixta, estadio
IIA con afectacion supradiafragmatica. Con todo esto es diagnosti-
cada de CPR secundaria a linfoma. Se trato con 6 ciclos de ABVD sin
complicaciones, encontrandose en el momento actual en remision
completa. Tras el primer ciclo presentd disminucion del prurito y
mejoria importante de las lesiones con resolucion de la mayoria de
ellas, persistiendo cicatrices residuales y alguna lesion nueva de
forma esporadica.

Discusion: Presentamos un caso de CPR asociada a linfoma de Hod-
gkin, que precedio al diagnostico del proceso linfoproliferativo,
siendo el sintoma guia para su diagnostico. Aunque la etiopatogenia
de la CPR es incierta, se senala al prurito como factor importante
al provocar rascado que conlleva necrosis de material dérmico eli-
minado por via transepidérmica. El hecho de que nuestra paciente
mejorara al remitir la patologia de base que provocaba el prurito
apoya esta hipotesis.

Palabras clave: Enfermedad del colageno.

29. NOVEDADES EN DERMATITIS DE CONTACTO PARA
2017

M. Hervella Garcés, M. Azcona Rodriguez, A.D. Agullé Pérez,
R. Vives Nadal, M. Larrea Garcia e I. Yanguas Bayona

Unidad de Eccema de Contacto; Servicio Dermatologia. Complejo
Hospitalario de Navarra. Pamplona. Espana.

Objetivos: Actualizar al dermatdlogo general en los avances en el
campo de las dermatitis de contacto de este ultimo afo.

Métodos: De los 294 trabajos presentados en el ultimo Congreso de
la ESCD', se han seleccionado los 15 de mayor impacto en la clinica,
y se exponen sus conclusiones. Se resumen ademas los cambios in-
troducidos en 2016 en la serie estandar espafola, publicados en
Actas?.
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Resultados: Las guias europeas® impulsan la estandarizacion en el
estudio con pruebas epicutaneas, y resumen con detalle la mejor
practica clinica en este ambito.
Son protagonistas este ano en las consultas de contacto la metili-
sotiazolinona (con altisimas tasas de sensibilizacion, y ahora in-
corporada a la serie estandar espafiola), algunos alérgenos nuevos
responsables de pequefnas epidemias en Europa, y los acrilatos
utilizados en las ufas de gel, una auténtica moda en la estética de
mujeres jovenes que esta dando lugar a muchas sensibilizaciones.
Se han presentado tres estudios multicéntricos espafoles de gran
calado: Silvestre ha liderado un estudio de alergia a fragancias,
con 19588 pacientes a lo largo de 5 afos. El 8,1% mostraron posi-
tividad a alglin marcador de fragancias, y el geraniol fue la fra-
gancia individual mas frecuente. La bateria de fragancias
identificd en el 22% de casos alérgenos no detectados por FM-1y
FM-II. Mercader presenté estudio de sensibilizacion a los 6 corti-
coides topicos mas utilizados en Espaia. En 3625 pacientes se
observo una tasa de sensibilizacion a corticoides del 1,1% (76
reacciones en 39 pacientes). Muy interesante, en 24 de los 39
pacientes no se observo positividad a ninguno de los marcadores
de corticoides de la estandar (budesonida, tixocortol), por lo que
proponen que metilprednisolona, clobetasol y betametasona di-
propionato sean incorporados a la estandar. Giménez-Arnau estu-
di6 la sensibilizacion a los hidroperoxidos de limoneno y de
linalool. En 3639 pacientes de 22 centros de toda Espana se obser-
varon reacciones positivas en 1,3-4,9% (linalool) y 1,4-5,1% (limo-
neno), y dada la ubicuidad de estos nuevos marcadores de
fragancias, proponen anadirlos a la serie estandar.

Conclusiones: Recomendamos estudiar a los pacientes con sospe-

cha de eccema de contacto, como minimo con la serie estandar

espanola actualizada. Metilisotiazolinona, acrilatos, nuevas fragan-

cias y corticoides son alérgenos a tener en cuenta para 2017.

Palabras clave: Dermatitis eccematosa. Diagndstico. Epidemiologia.
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30. PRESENTACION CLINICA ATiPICA DE LA INFECCION
POR VIRUS VARICELA ZOSTER

0. Guergué Diaz de Cerio, J. Gardeazabal Garcia, O. Lasa Elgezua,
M. Ballestero Diez, L. Pefia Merino y A. Barrutia Borque

Hospital Universitario Cruces, Baracaldo. Vizcaya. Espafia.

Casos clinicos: Caso 1: mujer de 22 afos en tratamiento quimiote-
rapico neoadyuvante con ifosfamida y adriamicina por sarcoma ti-
bial. Acude a urgencias por lesiones vesiculo-ampollosas
generalizadas muy pruriginosas, con afectacion de mucosa oral y
genital, fiebre de 38° C con disnea, edema facial importante e hi-
pertransaminasemia. La biopsia cutanea muestra cambios sugesti-
vos de infeccion herpética y la PCR del contenido de las ampollas
es positiva para virus varicella-zoster (VVZ), confirmandose la in-
feccion diseminada por VVZ. El cuadro clinico se resuelve sin secue-
las con aciclovir 10 mg/kg/8 h intravenoso. Caso 2: varén de 41
anos, sano, sin alergias conocidas. Acude en numerosas ocasiones a
urgencias por intenso dolor lumbar bajo que es tratado con analgé-
sicos por sospecha de fisura anal y posteriormente con drenaje qui-
rurgico por sospecha de quiste sacro sobreinfectado. Mas adelante
se suma un comportamiento extrano con tendencia al sueno y difi-
cultad en la marcha que obliga a su ingreso en UCI. La analitica
revela un estado de inmunosupresion secundario a la infeccion por
el virus de la inmunodeficiencia humana, previamente desconocido,
con un recuento de CD4 < 100. A la exploracion fisica presenta una
placa eritematosa con vesiculas en region sacra. Con sospecha de
meningoencefalitis por VVZ se pauta Aciclovir intravenoso. La posi-
tividad de la PCR para VVZ en las vesiculas y en el liquido cefalorra-
quideo confirma el diagndstico. El paciente es dado de alta con
disminucion de la fuerza en piernas y sonda vesical por paresia ve-
sical como secuelas de la infeccion.

Conclusiones: La infeccion por VVZ en pacientes inmunodeprimidos
puede tener manifestaciones clinicas atipicas. Es importante su
diagnostico y tratamiento precoz debido a su caracter potencial-
mente grave.

Palabra clave: Infeccion virica.





