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1. ULCERA POR METOTREXATO SIN PANCITOPENIA
EN PACIENTE CON ARTROPATiA PSORIASICA
SIN PSORIASIS CUTANEA

P. Cobo Rodriguez?, M.A. Vergara Sanchez?, R. Gil Redondo®,
I. Checa Recio?, J. Martinez Mariscal® y M.E. de Eusebio Murillo®

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Guadalajara.
Guadalajara. *Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario
La Paz. <Clinica Dermaimagen. Alcald de Henares. Madrid. Espaia.

Las reacciones adversas cutaneas por metotrexato son relativamen-
te poco frecuentes, predominando en pacientes con psoriasis y con
pancitopenia analitica. Describimos a continuacion un caso de una
paciente en tratamiento con metotrexato por artropatia psoriasica,
sin psoriasis cutanea, en la que no se observd pancitopenia entre
las alteraciones analiticas. Mujer de 80 afnos, con antecedentes de
artritis reumatoide sin psoriasis cutanea en tratamiento con meto-
trexato SC 20 mg semanales, que consulta por importante dolor en
region inguinal y vulvar de un afo de evolucion en relacion con ul-
ceracion genital. A la exploracion fisica, se observan Glceras de
bordes geograficos, de fondo eritematoso, que se extienden de ma-
nera difusa a lo largo de la cara interna de ambos muslos, periné y
labios mayores vulvares.

En la biopsia cutanea destacaba una ulcera con hiperqueratosis or-
toqueratosica. En la dermis papilar de la region ulcerada presenta-
ba densos infiltrados inflamatorios mixtos, de predominio
neutrofilico y linfocitico, con células plasmaticas aisladas. Se reali-
z0 estudio inmunohistoquimico de la biopsia con marcadores linfoi-
des y estudio de EBER, no demostrando la existencia de células de
tipo Reed Sternberg CD30+ ni EBER positivas en la misma. En la
analitica obtenida se observaba leucopenia leve con elevacion de
LDH y de los reactantes de fase aguda. Se tomaron muestras de
cultivo de las ulceras, cultivandose flora saprofita. Se procedi6 a
suspender tratamiento con metotrexato. Cuatro semanas mas tar-
de, la paciente presentaba importante mejoria de las lesiones. El
metotrexato es un quimioterapico con una estructura quimica se-
mejante a la del acido félico, actuando de inhibidor competitivo de

la enzima dihidrofolato reductasa utilizado de manera frecuente en
el tratamiento de las enfermedades inflamatorias.

Dentro de los efectos adversos cutaneos, la ulceracion de la muco-
sa oral y la sensacion de quemazon de la piel son signos precoces de
toxicidad a metotrexato. La ulceracion de la piel se ha descrito
como un efecto adverso en pacientes con psoriasis y tratamiento
con metotrexato, en probable relacion con la susceptibilidad al
mismo de las células en proliferacion. En pacientes sin anteceden-
tes de esta dermatosis las Ulceras por metotrexato son excepciona-
les, describiéndose el primer caso en 1998 y observandose en todos
ellos la asociacion con pancitopenia como signo de toxicidad medi-
camentosa.

Aportamos un nuevo caso de Ulcera cutanea secundaria a meto-
trexato en un paciente con artropatia psoriasica sin lesiones cuta-
neas, en cuya analitica no se observaron hallazgos de pancitopenia.

2. PATOLOGIA INFECCIOSA EMERGENTE: ]
DE LO TRADICIONALMENTE IMPORTADO A LO AUTOCTONO

LMNB, AMRD, AMM, ASH, PTVBS, ARM, RMSF, ERL y APP

Hospital General Universitario Gregorio Marandén. Madrid.
Espana.

El aumento de la temperatura media de la superficie terrestre y,
como consecuencia, el cambio en la distribucion de parasitos y pa-
tologias han sido identificados como la principal amenaza para la
salud mundial del siglo XXI. El cambio climatico influye sobre la
frecuencia, incidencia y distribucion geografica de las enfermeda-
des parasitarias al propiciar un ambiente favorable para su desarro-
llo, incluso en fase larvaria. El primer caso es el de un varon de
59 anos que presenta un trayecto serpiginoso, eritematoso, lineal y
migratorio, asociado a prurito, en dorso de pie izquierdo, de un
mes de evolucion. La lesion habia evolucionado a partir de una
Unica papula eritematosa en la misma localizacion. No habia reali-
zado viajes fuera de Espafna en el Gltimo aho y trabajaba como
jardinero en el centro de Madrid, con contacto frecuente con gatos
callejeros. Bajo el diagnostico de larva cutanea migrans (LCM) au-
toctona, recibio tratamiento con ivermectina oral con resolucion
completa. El segundo caso es el de una mujer de 18 anos que con-
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sulta por la presencia de un nédulo pruriginoso en cara anterior de
muslo derecho de una semana de evolucion. La paciente referia
haber manipulado la lesion, sin obtencion de ningln tipo de mate-
rial, pero si haber observado burbujeo en la superficie de la lesion.
Tampoco habia realizado viajes fuera de Espaiia, pero si referia
contacto con el medio rural en Castilla y Leon, donde advirtié una
picadura. Se realizo oclusion con vaselina pura estéril, sin éxito; a
continuacion, se realizo biopsia tipo sacabocados, con la obtencion
de una larva, que se remiti6 para su caracterizacion morfologica al
laboratorio de parasitologia. LCM se produce por la infestacion de
un nematodo. Se han descrito 15 casos de LCM autoctona en Espa-
na; el caso presentado constituye el segundo caso en la Comunidad
de Madrid y el primero de causa ocupacional. Se han descrito tres
formas de presentacion de miasis cutanea: forunculoide, migratoria
y sobre herida. La miasis foruncular es una parasitosis habitualmen-
te importada de América del Sur y Central, en el caso de Dermato-
bia hominis o de la region subsahariana, cuando esta implicada
Cordylobia anthropophaga. El caso presentado constituye el primer
caso descrito de miasis forunculoide autoctono reportado en Euro-
pa. En conclusion, presentamos dos casos autdctonos de infeccio-
nes parasitarias clasicamente importadas. El aumento de la
temperatura y humedad resultante del calentamiento global, pro-
duce la “tropicalizacion” del clima europeo lo que favorece el de-
sarrollo de especies tropicales y la patologia producida por estos en
humanos en nuestro medio.

3. LESIONES ERITEMATOSAS EN DOS PACIENTES
CON FIBROSIS PULMONAR IDIOPATICA

H. Cembrero-Saralegui, A. Imbernén-Moya, S. Tabbara-Carrascosa,
N. Silvestre-Torner, M. Martinez-Garcia, M. Martinez-Pérez,

M. Dorado-Fernandez, E. Vargas-Laguna, E. Fernandez-Cogolludo,
A. Aguilar-Martinez y M.A. Gallego-Valdés

Servicio de Dermatologia. Hospital Severo Ochoa. Leganés.
Madrid. Espana.

La fibrosis pulmonar idiopatica es una enfermedad crénica, de etio-
logia desconocida y caracterizada por una fibrosis pulmonar progre-
siva. Pirfenidona es un tratamiento antifibrético utilizado en estos
pacientes para disminuir la caida de la capacidad vital. Es un far-
maco bien tolerado y entre sus reacciones adversas destacan las
gastrointestinales y cutaneas, por ser las mas frecuentes.

Presentamos a dos varones de 65 y 68 anos que acuden por lesiones
eritematosas, pruriginosas en dorso de manos, cuello y cara de unos
dias de evolucion, sin otra sintomatologia asociada. Ambos pacien-
tes habian comenzado con pirfenidona al menos 3 meses antes, y
habian estado fotoexpuestos sin fotoproteccion los dias previos a la
aparicion de las lesiones cutaneas. En la exploracion cutanea se
apreciaba eritema, algo de edema y descamacion en dorso de ma-
nos, cara, cuello y cuero cabelludo, en zonas fotoexpuestas. La
biopsia cutanea mostré en los dos pacientes espongiosis, queratino-
citos apoptoticos y un infiltrado linfocitario en dermis superficial.
Las pruebas de imagen (TAC toérax) y analiticas incluyendo autoin-
munidad fueron negativas o normales. Se inicié tratamiento con
corticoides topicos de alta potencia y se recomendd fotoprotec-
cion, con resolucion de las lesiones cutaneas y sin nuevos episodios
durante el seguimiento. La fibrosis pulmonar idiopatica tiene una
mediana de supervivencia de 3-5 afos sin tratamiento y la caida de
la capacidad vital parece que es su principal factor prondstico. La
pirfenidona puede disminuir la caida de la capacidad vital, por su
efecto antifibrdtico y antiinflamatorio. Uno de los principales even-
tos adversos de la pirfenidona son las lesiones cutaneas, fundamen-
talmente fototoxicidad. La fototoxicidad suele ser leve o moderada,
mas frecuente al inicio del tratamiento, y no suele requerir la sus-
pension del farmaco. Las lesiones cutaneas suelen responder a cor-
ticoides tdpicos de alta potencia aunque en ocasiones, si las
lesiones son extensas, es necesario el uso de corticoides sistémicos.

Ademas del tratamiento sintomatico es fundamental realizar un
correcto consejo de fotoproteccion, para evitar nuevos episodios.
Presentamos dos casos de fototoxicidad por pirfenidona en dos pa-
cientes con fibrosis pulmonar idiopatica. La fototoxicidad es un
efecto adverso frecuente, que puede llegar a ser limitante pero
que con un correcto consejo de fotoproteccion puede ser evitable.

4. PANCOLITIS, ABSCESOS ESPLENICQS Y PIODERMA
GANGRENOSO: ESPECTRO NEUTROFILICO

R. Aragon Miguel, A. Calleja Algarra, J.J. Andrés Lencina,
J.L. Rodriguez Peralto, S. I. Palencia Pérez, C. Zarco Olivo,
C. Postigo Llorente y P.L. Ortiz Romero

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Introduccion. Las dermatosis neutrofilicas son enfermedades ca-
racterizadas por la infiltracion de la piel u otros tejidos por neutro-
filos maduros, de causa no infecciosa. En funcion de la profundidad
del infiltrado pueden presentar diversas manifestaciones. En oca-
siones se asocian a enfermedades sistémicas.

Caso clinico. Paciente varén de 11 afios que ingresa por pancolitis
no filiada en tratamiento con metilprednisolona, adalimumab y me-
totrexate. Asi mismo, presentaba unas lesiones pustulosas que se
asociaban a Ulceras orales y faringeas, asi como fiebre intermitente
y dolor en hipocondrio derecho. A pesar del tratamiento, las lesio-
nes cutaneas fueron progresando hasta formar Ulceras profundas,
de aspecto cribiforme asociandose a abscesos asépticos cutaneos.
Analiticamente, se observaba leucocitosis con neutrofilia, eleva-
cion de reactantes de fase aguda y de transaminasas. La ecografia
abdominal reveld abscesos asépticos esplénicos y la radiografia de
torax un derrame pleural izquierdo cuyo estudio descarté origen
infeccioso. Se trataba de una pancolitis indeterminada asociada a
pioderma gangrenoso y sindrome de abscesos asépticos. Se suspen-
di6 metotrexato y se inicié tratamiento con azatiprina y clobetasol
topico sobre las lesiones con mejoria clinica. Al alta se solicitd es-
tudio genético que descartaba mutaciones relevantes para enfer-
medades autoinflamatorias. Un mes después, tras descenso de dosis
de prednisona, el paciente ingresa de nuevo por brote digestivo,
cutaneo y nuevos abscesos esplénicos. Se realizo biopsia cutanea
que confirmo6 la presencia de foliculitis profunda con intenso infil-
trado neutrofilico. Se suspendi6 adalimumab, y se inici6 ciclospori-
na, sulfona, dosis altas de prednisona y azatioprina. La clinica
mejora progresivamente y el paciente es dado de alta.

Discusion. El sindrome de abscesos asépticos es una entidad descri-
ta en los anos 90 que consiste en la presencia de abscesos asépticos
profundos que contienen gran cantidad de neutrofilos y fiebre. Son
principalmente abscesos abdominales, localizandose en su mayoria
en bazo o higado. Solo un 7% son cutaneos. El 60% se asocia a enfer-
medad inflamatoria intestinal y el 20% a dermatosis neutrofilicas.
El tratamiento consiste en corticoides sistémicos. Algunos autores
clasifican esta patologia dentro de las enfermedades autoinflama-
torias, habiéndose descrito algln caso asociado a mutaciones del
gen PSTPIP1.

Conclusion. El sindrome de abscesos asépticos es una nueva enti-
dad que se manifiesta como abscesos multiples en diversos 6rganos.
Ante la presencia de dermatosis neutrofilica y dolor abdominal de-
bemos descartar la presencia de abscesos asépticos profundos.

5. DERMATOSIS NEUTROFILICA EN PACIENTE CON RHUPUS

L. Nuiez Hipdlito?, C.D. Moya?, J. Torre Castro?, J. Lopez Robles?,
M.J. Velasco®, R. Haro?y L. Requena?

aServicio de Dermatologia y *YAnatomia Patologica. H.U. Fundacion
Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Introduccién. El Rhupus es una entidad poco frecuente, definida por
la presencia de poliartritis simétrica y erosiva acompanada por signos
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y sintomas de lupus eritematoso sistémico (LES) y la presencia de
anticuerpos altamente especificos como anti-dsDNA y anti-Sm. Las
dermatosis neutrofilicas se han descrito asociadas a enfermedades
autoinmunes.

Caso clinico. Mujer de 52 afos con antecedente de Rhupus diag-
nosticado en 2012 con manifestaciones articulares, nddulos reu-
matoideos, lupus cutaneo subagudo y vasculitis leucocitoclastica.
La paciente habia recibido mdltiples tratamientos suspendidos por
efectos secundarios o por falta de eficacia en cuanto al control de
sintomas, tanto articulares como cutaneos entre los que se inclu-
yen: hidroxicloroquina, cloroquina, mepacrina, metotrexato y
leflunamida. En el seguimiento en nuestras consultas en 2016 la
paciente comienza con un brote de lesiones diferentes a las que
habia presentado en otras ocasiones con empeoramiento sisté-
mico. En la exploracién fisica destacaban placas eritemato-
edematosas sin afectacion epidérmica, infiltradas al tacto, bien
delimitadas y con tendencia a blanqueamiento central. Se realizd
una biopsia con estudio histopatologico compatible con dermato-
sis neutrofilica, tipo dermatosis urticarial neutrofilica (NUD). Se
inicié tratamiento con ciclo de corticoides orales, topicos y aza-
tioprina. Dada la ausencia de mejoria se pautaron bolos de corti-
coides intravenosos y se inicio tratamiento con Rituximab, con
estabilidad parcial temporal de la clinica cutanea y sistémica.
Ante la persistencia de lesiones cutaneas dolorosas se decide afa-
dir Dapsona con mejoria tanto de la clinica cutanea como articu-
lar hasta la fecha.

Discusion. La NUD es la entidad mas recientemente definida dentro
del espectro nosologico de las dermatosis neutrofilicas, esta se ma-
nifiesta clinicamente como una urticaria e histopatologicamente se
caracteriza por un denso infiltrado perivascular e intersticial de
neutrofilos con leucocitoclasia y sin vasculitis. La mayoria de los
pacientes con NUD presentan una enfermedad sistémica subyacen-
te, principalmente enfermedades autoinflamatorias pero también
se ha asociado con LES.

Conclusion. Presentamos un caso de NUD asociado a Rhupus, no
descrito en la literatura previamente, destacamos la importancia
de tener en cuenta esta entidad en diagnéstico diferencial de brote
agudo de lesiones en pacientes con LES.

6. PAPULAS FACIALES: AL OTRO LADO DEL ESPEJO

M. Martin de Santa-Olalla y Llanes, R. Valverde Garrido,
M.M. Lorido Cortés?, P. Maldonado Cid, C. Garrido Gutiérrez,
0. Lopez-Barrantes Gonzalez, V.M. Leis Dosil y R.M. Diaz Diaz

Seccién de Dermatologia. °Seccion de Anatomia Patologica.
Hospital Universitario Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes.
Madrid. Espana.

Introduccioén. El sindrome de Birt-Hogg-Dubé (SBHD) es una geno-
dermatosis rara, de herencia autosomica dominante, caracteriza-
da por la presencia de fibrofoliculomas y/o tricodiscomas, quistes
pulmonares basales, neumotorax espontaneo y neoplasias renales.
El gen FCLN, responsable de este proceso, se localiza en el brazo
corto del cromosoma 17 (17p11.2), codifica la proteina foliculi-
na, presente en la via mTOR, con probable actividad supresora
tumoral.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 42 anos, con
multiples papulas firmes, color piel, en cara. Con historia familiar
por la via materna, positiva para lesiones faciales similares. La
histologia fue compatible con tricodiscoma y el estudio genético
demostro una mutacion patologica en el gen FCLN. Se solicito para
despistaje de afectacion sistémica, una TAC toraco-abdomino-pél-
vico, que mostré pequeiios quistes pulmonares basales, bilaterales,
no objetivd masas renales, ademas se objetivo un incidentaloma
suprarrenal izquierdo, sin trascendencia clinica ni analitica tras es-
tudio. La paciente y su familia han recibido consejo genético en
consulta de cancer familiar y hereditario.

Discusion. Se desconoce la incidencia del SBHD, pero parece
probable que esté infradiagnosticado, debido a lo variable de su
penetrancia y por tanto de sus manifestaciones clinicas. Las le-
siones cutaneas pueden estar ausentes hasta en un 70% de los
casos, sin embargo, en caso de sospecha clinica es recomendable
su filiacion histologica dadas las posibles complicaciones sisté-
micas.

Conclusién. Dado que las lesiones pleuropulmonares y renales son
las que determinan el pronostico de los pacientes con SBHD, y en la
actualidad, no disponemos de correlacion especifica entre una de-
terminada mutacion y un fenotipo del sindrome, es necesario rea-
lizar un seguimiento periddico para diagnostico precoz de las
mismas.

7. TUMORACIONES SUBCUTANEAS GIGANTES
Y EOSINOFILIA EN UNA PACIENTE NATURAL
DE REPUBLICA DOMINICANA

D. Nieto Rodriguez?, E. Sendagorta Cudos?, P. Herranz Pinto?,
M.J. Beato Merino® y S.M. Rodriguez Pinillac

aServicio de Dermatologia y YAnatomia Patologica. Hospital
Universitario La Paz. <Servicio de Anatomia Patoldgica. Fundacion
Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Caso clinico. Paciente de 49 afios con nddulos subcutaneos
de 2 anos de evolucion y eosinofilia asociada. La biopsia inicial
mostro un infiltrado linfocitario T asociado a granulomas no ne-
crotizantes y abundantes eosinofilos, y reordenamiento TCR po-
liclonal. En el despistaje de una posible causa infecciosa, se
realizé un diagndstico de infeccion por Strongyloides, a la que se
atribuy¢ la clinica cutanea, para la que se indico tratamiento
con ivermectina inicialmente y albendazol mas praziquantel por
la persistencia de eosinofilia posterior. A pesar de un tratamiento
correcto con negativizacion de las pruebas de Strongyloides, la
paciente presentaba eosinofilia mantenida y las lesiones cuta-
neas habian progresado, por lo fue remitida a nuestro servicio un
ano después de la primera biopsia. A la exploracion, presentaba
multiples nddulos subcutaneos, algunos de ellos con componente
epidérmico, asi como algunas placas eritematoviolaceas distri-
buidas en tronco anterior y en region facial. Se realizo una nueva
biopsia donde se objetivaron linfocitos atipicos e histiocitos con
disposicidon granulomatosa, con inmunohistoquimica positiva
para CD3, CD4, CD8, CD25 y TCR-B, con reordenamiento Ty B
policlonal, alcanzando finalmente un diagnéstico de micosis fun-
goides granulomatosa. Tras inicio de corticoterapia sistémica, la
clinica cutanea mejord, desapareciendo la eosinofilia, y se en-
cuentra actualmente pendiente de inicio de tratamiento, una
vez realizado el estudio de extension.

Discusion. La micosis fungoide granulomatosa es una rara forma de
micosis fungoide que supone el 1,6-1,8% de los linfomas cutaneos y
en torno al 6,3% de las micosis fungoides. Las lesiones granuloma-
tosas pueden preceder, ser concomitante, o aparecer después de
lesiones clasicas de micosis fungoide, y son una caracteristica ex-
cepcional que puede aparecer en otras variantes de linfoma cuta-
neo. De forma comparada, esta variante requiere de media un
mayor nimero de biopsias para su deteccion y el retraso en su diag-
nostico es mayor. Esto, unido al hecho de que la supervivencia libre
de progresion es significativamente peor que en la variante clasica,
parece conferirle un peor prondstico. El esquema terapéutico, sin
embargo, no difiere del utilizado para las formas clasicas de micosis
fungoide.

Conclusiones. Presentamos un caso de esta rara variante de mico-
sis fungoide, habiendo supuesto un gran reto diagnostico al presen-
tar abundantes granulomas en la biopsia, eosinofilia con una prueba
de deteccion positiva para Strongyloides, escaso epidermotropismo
en la clinica inicial, y un reordenamiento policlonal como factores
de confusion.
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8. LA IMPORTANCIA DE LAS UNAS

E. Garcia-Zamora, M. Vela Ganuza, J. Martin Alcalde,
C. Sarr6 Fuente, E. Naz Villalba, A. Pampin Franco,
J.F. Garcia liigo? y J.L. Lopez-Estebaranz

Servicio de Dermatologia y “Genética. Hospital Universitario
Fundacién Alcorcon. Madrid. Espana.

Introduccion. Las anemias diseritropoyéticas congénitas (ADC) son
un grupo de trastornos hereditarios caracterizados por una eritro-
poyesis ineficaz y el desarrollo de hemocromatosis secundaria. Los
pacientes con ADC presentan diferentes grados de anemia, desde
formas asintomaticas a la presencia de hidrops fetal, grados varia-
bles de anemia hiporregenerativa con alteracion en la cifra de reti-
culocitos y distintos grados de hemolisis. En muchos casos el
diagndstico se realiza durante la edad adulta debido a complicacio-
nes derivadas del acimulo férrico.

Caso clinico. Un lactante de 6 meses de vida fue derivado a la con-
sulta de dermatologia pediatrica para valoracion de una alteracion
ungueal congénita en varios dedos de las manos. Como antecedentes
personales destacaba una ictericia neonatal con colestasis asociada
que se resolvid en pocos dias con fototerapia. Ademas habia sido in-
gresado en 3 ocasiones por episodios infecciosos y habia presentado
dos episodios de anemia aguda que requirieron ingreso y transfusion
sanguinea en otro centro. La exploracion fisica mostrd una hipoplasia
de las tablas ungueales del tercer dedo de la mano derecha y del
cuarto dedo de la mano izquierda junto con un acortamiento de la
falange distal y una leve sindactilia de dichos dedos. En pies mostra-
ba una sindactilia completa del cuarto y quinto dedos derechos y una
polidactilia mesoaxial en pie izquierdo. El estudio genético confirmo
nuestras sospechas diagndsticas, el paciente presentaba dos muta-
ciones distintas en heterocigosis para el gen CDAN1. El estudio gené-
tico de sus progenitores confirmé que cada uno de ellos era portador
de una de las mutaciones en heterocigosis, confirmandose asi el diag-
nostico de anemia diseritropoyética congénita tipo I.

Discusion. La ADC tipo | esta causada por mutaciones en el gen
CDANT1 (cr 15). EL 10% de los pacientes con ADC tipo | asocian alte-
raciones esqueléticas y ungueales caracteristicas como es el caso
de nuestro paciente, permitiendo asi un diagnostico mas precoz. El
papel del dermatoélogo tiene una gran importancia en el diagndstico
de enfermedades congénitas incluso cuando, como en nuestro caso,
las manifestaciones puramente dermatologicas sean muy leves.

9. PANICULITIS NEUTROFILICA ASOCIADA A ARTRITIS
REUMATOIDE

P. Rodriguez-Jiménez, P. Chicharro, M. Llamas-Velasco,
E. Muioz-Aceituno, D. de Argila, J Fraga®y E. Daudén

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

Introduccion. Las paniculitis neutrofilicas comprenden un amplio
grupo de enfermedades en las que se produce una inflamacion del
tejido subcutaneo a expensas de neutrofilos. Incluyen paniculitis se-
cundarias a agentes exdgenos como infecciones o cuerpos extranos,
procesos enzimaticos como la paniculitis pancreatica, genodermato-
sis como el déficit de alfat-antitripsina y procesos probablemente
reactivos como el sindrome de Sweet subcutaneo, el eritema indura-
do de Bazin o las asociadas a la artritis reumatoide.

Caso clinico. Mujer de 49 anos, oriunda de Per(, con antecedentes
personales de artritis reumatoide y de sindrome de Sjogren y en estu-
dio por cuadro sugestivo de mononeuritis. Es derivada de reumatologia
por papulas eritematosas, asintomaticas de un mes de evolucion, que
a la exploracion son papulas urticariformes, algunas con tinte purpdri-
co y con fenémeno de Koebner. Dichas lesiones se biopsian con diag-
nostico histopatologico de vasculitis leucocitoclasica. Ocho dias
después, acude de nuevo por presencia de nddulo Unico en cara poste-
rior de pierna derecha, de superficie ligeramente violacea. Con sospe-

cha clinica de panarteritis nudosa se realiza una nueva biopsia en la
que se observan afectacion de pequeios vasos del paniculo adiposo
por infiltrado neutrofilico perivascular e intramural, con necrosis fibri-
noide en la pared vascular. Extravasacion hematica en los septos. El
estudio neuroldgico descarté mononeuritis. Se descartd afectacion
respiratoria y renal. En el analisis de sangre, se detectaron ANA positi-
vos y factor reumatoide elevado. Los pANCA y cANCA fueron negativos
asi como las crioglobulinas, crioaglutininas y los anticoagulantes lUpico
y anticardiolipina. El Mantoux fue negativo.

Discusion. Existen pocos casos publicados de paniculitis neutrofili-
ca asociada a artritis reumatoide, aunque revisando la literatura
parece que este tipo de paniculitis afecta con mayor frecuencia a
mujeres con artritis reumatoide seropositiva de larga evolucion,
como es el caso de nuestra paciente. No hemos encontrado ningiin
caso precedido por una vasculitis leucocitoclasica, pero este hecho
apoya la idea de una etiologia secundaria al deposito de complejos
inmunes en los vasos, con lo que este tipo de afectacion del pani-
culo adiposo podria considerarse etiopatogénicamente como una
vasculitis afectando preferentemente vasos en hipodermis.

10. URTICARIA CRONICA DE DIFICIL MANEJO EN EDAD
INFANTIL. CASO CLINICO

A. Huerta-Vena, M. Blanco-Calvo, J. Company-Quiroga,
S. Alique-Garcia, A. Hernandez- Naiez, S. Cordoba-Guijarro
y C. Martinez-Moran

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

Introduccion. La urticaria cronica espontanea (UCE) es una patologia
que se presenta de forma habitual en la practica clinica dermatolo-
gica diaria. El tratamiento de primera linea son los antihistaminicos
de segunda generacion, los cuales son efectivos y seguros en la ma-
yoria de los casos; no obstante, en ocasiones no es suficiente o estan
contraindicados, y es necesario escalar a tratamientos mas intensivos
para conseguir un aceptable control de los sintomas.

Historia clinica. Presentamos una adolescente de 14 anos de edad
con urticaria cronica espontanea de dificil control, en la que no se
puede superar la dosis estandar de antihistaminicos de segunda ge-
neracion por desarrollar dolor toracico y extrasistoles ventriculares
al aumentar la dosis de bilastina a 40 mg cada 12 horas, no depen-
diente de prolongacion del intervalo “QT”. A pesar del ingreso de la
paciente y del tratamiento con dosis estandar de antihistaminicos
de segunda generacion y corticoides sistémicos, no se consigue
buen control de la sintomatologia. Ademas, es necesario suspender
los corticoides sistémicos por desarrollo de coriorretinopatia serosa
central como efecto secundario. Por todo ello se decide iniciar tra-
tamiento con omalizumab, con rapida desaparicion de la clinica
tras la primera dosis, y sin aparicion de efectos secundarios en un
periodo de seguimiento de tres meses.

Discusion. En ocasiones, el manejo de la UCE se complica por las
caracteristicas de los pacientes, y por la aparicion de efectos se-
cundarios derivados del tratamiento instaurado. En cuanto a los
efectos secundarios de los antihistaminicos, siempre se tiene pre-
sente la posible prolongacion del intervalo “QT”, pero existe evi-
dencia de otros posibles mecanismos de induccion de arritmias, los
cuales no son bien conocidos, y tienden a olvidarse. Por otro lado,
existen pocos estudios sobre la prevalencia y caracteristicas de la
UCE en nifos, asi como el tratamiento.

Conclusiones. Presentamos el caso de una paciente con urticaria
cronica espontanea en la que el manejo se complica ante la apari-
cion de efectos secundarios derivados del tratamiento instaurado.
A pesar de ser un efecto secundario poco frecuente y que en nues-
tra paciente se descarto la implicacion de los antihistaminicos en la
patologia cardioldgica detectada, no debemos olvidar el potencial
arritmogénico de los mismos. El tratamiento con omalizumab se
postula como una opcion efectiva y segura también en nifios.
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1. CARACTERISTICAS CLINICAS Y EPIDEMIOLOGICAS
DE LOS PACIENTES CON MORFEA

A. Mateos Mayo, A. Sanchez Herrero, A. Ruedas Martinez,
P. Vilas Boas da Silva, L.M. Nieto Benito, A. Rosell Diaz,
R. Suérez Fernandez y J.A. Avilés Izquierdo

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario Gregorio
Maranén. Madrid. Espana.

Introduccién. La esclerodermia localizada o morfea se caracteriza
por la presencia de fibrosis cutanea con posible afectacion de teji-
dos subyacentes. Aunque la etiopatogenia no esta muy clara, se han
descrito multiples factores desencadenantes, entre los que se en-
cuentran los traumatismos. Tras observar que en algunos pacientes
las lesiones de morfea se localizaban exclusivamente en zonas de
roce o traumatismos repetidos, algunos autores han descrito el tér-
mino de morfea isomorfica para referirse a estos pacientes. Los
objetivos de nuestro estudio fueron analizar las caracteristicas cli-
nicas y epidemioldgicas de los pacientes con morfea, asi como es-
tablecer una clasificacion basada en la distribucion de las lesiones
segln si se localizan o no en zonas de roce o friccion y averiguar si
estos pacientes tienen un perfil diferente de la enfermedad.
Material y métodos. Se analizaron retrospectivamente los datos de
los pacientes con diagnostico de morfea seguidos desde octubre de
2007 a abril de 2018 en la consulta de colagenosis de un hospital de
tercer nivel (n = 80).

Resultados y conclusion. Se analizaron los datos de un total de
80 pacientes con diagnostico de morfea. La mediana de edad al
diagndstico fue de 50 afos y el sexo predominantemente femenino.
El subtipo de morfea mas frecuente fue la forma generalizada en
placas seguida de la forma localizada en placas. La asociacion a
otras enfermedades autoinmunes estuvo presente en un 28% de los
pacientes y la asociacion a liquen escleroatrofico en el 5,6%. Los
pacientes fueron clasificados en dos subgrupos segun la distribucion
de las lesiones: un subtipo de morfea isomorfica (pacientes con le-
siones en zonas de friccion) que incluyo a 37 pacientes y un subtipo
de morfea no isomorfica (con lesiones en otras localizaciones, ex-
cepto subtipo lineal) con un total de 20 pacientes. Los pacientes
con morfea isomorfica presentaron una edad mayor al diagnostico,
mayor predominio femenino y mayor asociacion a liquen escle-
roatrofico, asi como mayor prevalencia de sobrepeso u obesidad y
sindrome metabdlico. Los pacientes del subgrupo de morfea no iso-
morfica presentaron subtipos mas severos con mayor necesidad de
tratamiento inmunosupresor. Como conclusion, la clasificacion de
los pacientes segln la distribucion de las lesiones puede resultar
Gtil para el manejo de estos pacientes, ya que los pacientes con
morfea isomérfica y no isomorfica tienen diferentes caracteristicas
clinicas y epidemioldgicas.

2. BEBE COLODION: DEL GENOTIPO AL FENOTIPO
Y VICEVERSA

J. Martin Alcalde?, E. Garcia Zamora?, M. Vela Ganuza?,
C. Sarr6 Fuente?, E. Naz Villalba?, A. Pampin Franco?,
A. Cuiarro Alonso®, F.J. Gracia lfigocy J.L. Lopez Estebaranz?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Pediatria. <Servicio de
Genética. Hospital Universitario Fundacion Alcorcon. Alcorcon.
Espana.

Introduccion. Las ictiosis congénitas autosomicas recesivas (ICAR)
son trastornos infrecuentes de la queratinizacion que se engloban
dentro de las formas no sindromicas de ictiosis. Se han descrito
mutaciones en 13 genes diferentes siendo el mas frecuente el de la
transglutaminasa 1 (TGM1).

Caso clinico. Recién nacida, a término, con peso y longitud adecua-
dos para la edad gestacional. Al nacimiento se presenta con mem-
brana de piel brillante y apergaminada que recubre toda la
superficie corporal, compatible con bebé colodion. Durante su evo-
lucion favorable en la UCI neonatal, aumentando de peso y sin de-
sarrollar ninguna de las complicaciones asociadas a su condicion, la
membrana va desapareciendo observandose grandes placas esca-
mosas en tronco, axilas, ingles y parte posterior de cuello respetan-
do completamente miembros y cara, fenotipo denominado ictiosis
en traje de bano y englobado en las formas menores de las ICAR. El
estudio genético demostré una mutacion en homocigosis en el gen
de la TGM1, concretamente la mutacion p. Val383Met descrita pre-
viamente en la literatura en 2 pacientes de fenotipo similar.
Discusion. La ictiosis en traje de baho actualmente se considera una
variante dentro de las ICAR. Se presenta al nacimiento en forma de
bebé colodién y cuando la membrana se desprende se observa una
distribucion caracteristica de las escamas, respetando la cara y las
extremidades con un limite muy marcado entre la piel sana y la afec-
tada. Todos los casos se deben a mutaciones en el gen de la TGM1. En
varios estudios se ha demostrado que, aunque disminuida, hay acti-
vidad TGM1 en las zonas de piel sana. Se ha postulado que las muta-
ciones de estos pacientes cambian la conformacion de la TGM1,
haciéndola inactiva a temperaturas altas lo que explicaria la falta de
actividad en las zonas mas calientes de la superficie corporal y man-
teniendo su funcion en las zonas con la temperatura mas baja.

3. RETICULOSIS PAGETOIDE EN PACIENTE DE 13 ANOS
DE EDAD

J. Torre Castro?, C. Moya Martinez?, L. Nuiez Hipdlito?,
J. Lopez Robles?, L. Carrasco Santos?, M. Rodriguez Pinilla®
y L. Requena Caballero?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafa.

Introduccién. La reticulosis pagetoide es un trastorno linfoprolife-
rativo considerado una variante de micosis fungoide. Generalmente
se presenta como una placa Unica, eritematosa, de lento creci-
miento en las extremidades. Histopatoldgicamente se caracteriza
por proliferacion linfocitaria con marcada afectacion epidérmica
que respeta la dermis papilar en comparacion con la micosis fungoi-
de clasica.

Caso clinico. Presentamos el caso de una paciente mujer de 13 afnos
de edad que consulta en el servicio por una placa eritematosa, de
crecimiento progresivo en la extremidad inferior izquierda, que no
habia respondido a tratamientos topicos. Se decide realizar una
biopsia, y en el estudio histopatoldgico de la misma se evidencia
una epidermis con marcado epidermotropismo linfocitario, encon-
trandose respetada la dermis. El inmunofenotipo mostré un doble
negativo para CD4 y CD8.

Resultados. La reticulosis pagetoide es un trastorno linfoprolifera-
tivo considerado variante de la micosis fungoide que afecta gene-
ralmente a pacientes de edad adulta (cuarta y quinta décadas de la
vida) aunque también se ha descrito en edad infantil. En raras oca-
siones puede progresar a micosis fungoide clasica, y la afectacion
extracutanea es excepcional. Los hallazgos histologicos que permi-
ten confirmar el diagnostico comprenden una epidermis hiperplasi-
ca con marcada infiltracion de linfocitos atipicos con “halo”, de
tamafno medio y nucleo pleomorfico. La inmunohistologia muestra
un fenotipo de células T colaboradoras o células T citotdxicas, ha-
biéndose descrito casos negativos para CD4 y CD8. El CD30 puede
ser positivo. El diagndstico diferencial incluye otros linfomas epi-
dermotropos. Las opciones principales para el tratamiento son la
radioterapia y la escision quirlrgica, siendo la corticoterapia topica
también de utilidad.

Conclusién. Presentamos el caso de una paciente con reticulosis
pagetoide, una forma rara de trastorno linfoproliferativo cutaneo,
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en la que el inmunofenotipo de la muestra histolégica mostré un
doble negativo para CD4 y CD8, lo cual, aunque descrito, es poco
frecuente.

4. ULCERA VULVOPERINEAL DE UN ANO DE EVOLUCION

A. Lopez Valle?, H. Muiioz Gonzalez?, M. Penalba Torres?,
J.L. Rodriguez Peralto®, V. Monsalvez Honrubia?® y P. Ortiz Romero?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Planteamiento. Presentamos un caso clinico sobre una enfermedad
infecciosa de baja incidencia en Espana, pero de gran importancia
aun a nivel mundial.

Historia clinica. Mujer de 44 anos natural de Filipinas. Consulta en
urgencias de dermatologia en septiembre de 2017 por lesiones de
un ano de evolucion en region vulvoperineal. Refiere que el cuadro
comenzo con una papula asintomatica en periné, que fue convir-
tiéndose en una ulcera ligeramente dolorosa. Inicio tratamiento
con diprogenta sin mejoria. No presento sintomatologia sistémica
alguna. A la exploracion se observa una lesion erosiva de 6 x 3 cm
de bordes blanquecinos ligeramente sobreelevados, cubierta de un
exudado amarillento filante, que se extendia desde el introito vul-
var hasta la region perianal, afectando ambos gliteos. Ademas se
observaba en labios menores vulvares eritema con empastamiento
y 2-3 placas erosivas centimétricas. Presentaba adenopatias ingui-
nales bilaterales. Desde la urgencia se derivo a consultas de derma-
tologia donde se realizaron varias pruebas analiticas, una biopsia
cutanea y pruebas de imagen.

Resultados. El estudio anatomopatoldgico demostré granulomas
necrosantes con vision de bacilos acido alcohol resistentes con tin-
cion de Ziehl-Nielsen. Se cultivo el tejido y también orina, con cre-
cimiento de Mycobacterium tuberculosis. En estudio de afectacion
sistémica se evidenciaron lesiones miliares en campos pulmonares
y una atrofia de uno de los rifiones, que tras estudio por urologia se
demostro disfuncional. Coincidiendo con aparicion de sintomatolo-
gia sistémica y la obtencion de los resultados de las pruebas de
imagen, se decidi6 ingreso hospitalario. Se inicié tratamiento
antituberculoso 6 meses, con colocacion de catéter doble J a nivel
ureteral. Evolucion6 a resolucion de las lesiones cutaneas y pulmo-
nares, quedando monorrena funcional, pero con buena funcion re-
nal y negativizacion de los cultivos de control.

Conclusion. Presentamos un caso de tuberculosis diseminada con
afeccion cutanea periorificial vulvar, miliar pulmonar y renal. Sien-
do las manifestaciones cutaneas las primeras en aparecer, el co-
rrecto y pronto diagnostico condiciond la posibilidad de recibir un
tratamiento antituberculoso adecuado frenando el dano grave a
organos vitales. Resaltamos el papel del dermatélogo dentro del
diagnostico de las enfermedades infecciosas con afectacion sisté-
mica. Ademas queremos recordar las manifestaciones cutaneas de
la tuberculosis, que pese a ser una enfermedad de baja incidencia
en Espana, sigue siendo una enfermedad frecuente en otros lugares
del mundo.

5. HIPERPIGMENTACION FARMACOLOGICA

E. Munoz-Aceituno?, A. Reolid?, P. Rodriguez-Jiménez?,
A. Fernandez-Bernaldez?, A. Freih®, C. Garcia-Garcia?
y E. Daudén?

aServicio Dermatologia. *Servicio de Anatomia patoldgica.
Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espafia.

Caso clinico. Mujer de 58 afios, con antecedente de cardiopatia
reumatica de mas de 30 afos de evolucion, que consulta por pre-
sencia de lesiones pigmentadas asintomaticas en zonas de trauma-
tismos previos. La primera lesion habia aparecido hacia 2 afos,

coincidiendo con el final de un ingreso de 3 meses de duracion tras
el diagnostico de endocarditis por fiebre Q, por lo que habia inicia-
do tratamiento con hidroxicloroquina 200 mg/12 h, doxiciclina
100 mg/12 h, sintrom y furosemida. La primera lesion aparecio en
el lugar donde tuvo puesta la via durante el final de su ingreso.
Desde ese momento todos los traumatismos que le producian hema-
toma dejaban tras de si una macula gris-verdosa, con persistencia
de todas hasta el momento actual. La paciente negaba otra clinica
en la anamnesis. A la exploracion presentaba multiples maculas con
coloracion gris-azulada en region periorbitaria derecha, prominen-
cias 0seas y sobre heridas quirlrgicas realizadas en los Gltimos
2 afios. En la analitica no se observaron alteraciones. En la anato-
mia patoldgica se observaba en dermis una pigmentacion granular
parduzca en el interior de macrofagos, positiva para la técnica de
Perls, realizandose el diagnostico anatomopatologico de pigmenta-
cion exodgena en dermis. Se diagnostico a la paciente de hiperpig-
mentacion asociada a hidroxiciclina, farmaco que la paciente
continla tomando en la actualidad dado que las lesiones cutaneas
no tienen impacto en su calidad de vida.

Discusién. La asociacion entre la toma de hidroxicloroquina y la
aparicion de hiperpigmentacion ha sido ampliamente descrita en la
literatura, habiéndose relacionado ademas con la toma concomi-
tante de anticoagulantes y traumatismos previos, al igual que suce-
dia en nuestra paciente. Con respecto a la doxiciclina se han
descrito 9 pacientes diagnosticados de hiperpigmentacion por dicho
farmaco, sin embargo, de ellos, 4 se encontraban simultaneamente
en tratamiento con hidroxicloroquina sin ser esto considerado como
posible factor causante de la hiperpigmentacion y en otros 2 casos
la latencia entre el inicio del farmaco y la aparicion de la hiperpig-
mentacion es de 10 y 11 afios.

Conclusién. Describimos un caso clinico de hiperpigmentacion por
hidroxicloroquina con una amplia extension de las lesiones. Consi-
deramos que la doxiciclina no tiene un papel relevante en la apari-
cion de hiperpigmentacion.

6. TUMORACION PARPEBRAL EN LACTANTE: NO TODO
ES LO QUE PARECE

C. Chiloeches Fernandez, M. Feito Rodriguez,
A. Rodriguez Bandera, L. Quintana Castanedo, D. Nieto Rodriguez
y R. de Lucas Laguna

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

Caso clinico. Nifia de 5 meses, sana, derivada a la consulta de der-
matologia desde oftalmologia pediatrica para inicio de tratamiento
con propranolol por diagndstico de hemangioma infantil en parpado
inferior izquierdo. Aportaba una ecografia del parpado en la que se
observaba una lesion hipoecoica y con un flujo turbulento, hallaz-
gos compatibles con hemangioma infantil; ademas de un estudio
cardiolégico normal. A la exploracion se observaba un aumento de
volumen del parpado inferior izquierdo, indurada al tacto y no ad-
herida a planos profundos, sin modificaciones con el llanto. Dada la
discordancia clinico-radioldgica se decide realizar una nueva eco-
grafia y una RMN sin resultados concluyentes. Finalmente, se reali-
za biopsia-extirpacion con resultado histologico de metastasis de
neuroblastoma. La paciente es derivada a oncologia para estadifi-
cacion y tratamiento de neoplasia.

Discusion. La orbita es un espacio donde asientan multiples pato-
logias, y cuya forma de presentacion puede ser muy similar. En los
lactantes los hemangiomas son los tumores orbitarios mas frecuen-
tes, sin embargo, es importante realizar un amplio diagndstico
diferencial con el fin de descartar patologia infecciosa, malforma-
ciones vasculares, neoplasias malignas o metastasis. El neuroblas-
toma es la neoplasia solida mas frecuente extracraneal en la
primera infancia, con una edad media de presentacion a los 17 me-
ses. La mayor parte de los neuroblastomas primarios se localizan en
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la glandula suprarrenal. Los sintomas se presentan en estadios di-
seminados, con predileccion por la 6rbita. La piel es un érgano
diana para las metastasis de neuroblastoma; hasta el 30% de los
neuroblastomas avanzados presentan manifestaciones cutaneas,
con espectro muy variado.

Conclusiones. Las lesiones en la drbita tienen una clinica inespecifica
y en muchas ocasiones las pruebas de imagen no aportan el diag-
nostico definitivo. Es por ello que debemos realizar un estudio his-
tologico ante exploracion y pruebas de imagen no concluyentes,
sobre todo porque mas del 50% de los tumores en lactantes asientan
en el polo cefalico. Antes de iniciar tratamiento es importante des-
cartar una neoplasia maligna.

7. PENFIGOIDE AMPOLLOSO EN LA EDAD PEDJATRICA
CON BUENA RESPUESTA A CORTICOIDES SISTEMICOS
Y AZATIOPRINA

F.E. Rojas Farias, E. Esteban Garrido, S. Alique Garcia,
J. Company Quiroga, A. Hernandez Nuiez, C. Martinez Moran,
J. Ruiz Rivero, R. Khedaoui y A. Palomo Arellano

Servicio de Dermatologia. Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Universitario de Fuenlabrada. Madrid. Servicio de
Dermatologia. Hospital Talavera de la Reina. Castilla-La Mancha.
Espana.

Introduccién. El penfigoide ampolloso es una enfermedad ampollo-
sa autoinmune, de diagnéstico frecuente en edad avanzada, pero
raramente descrito en la infancia y adolescencia.

Caso clinico. Presentamos un varon de 14 aios, sin antecedentes
de interés, que acude por lesiones pruriginosas de 2 meses de evo-
lucion. Con sospecha de enfermedad ampollosa autoinmune, se
trato en otro centro, con corticoides orales y sulfona, con escasa
respuesta. No se asociaba fiebre, ni otra sintomatologia sistémica.
No presenté cuadros infecciosos, ni tomaba ninguna medicacion.
Al examen fisico presentaba en tronco, abdomen y extremidades,
placas eritematoedematosas de morfologia anular o policiclica,
algunas con borde vesiculoso, de hasta 3 cm de diametro, sin
afectacion de mucosas. Con sospecha de enfermedad ampollosa
autoinmune se ingresa para estudio y tratamiento. Al ingreso se
decide retirar la sulfona y continuar con una pauta de corticoides
sistémicos a dosis de 0,5 mg/kg/dia. A las 24 h de la retirada de
sulfona comenzaron a aparecer francas lesiones vesiculoampollo-
sas. Se realiza biopsia con IFD, que describe una dermatitis ampo-
llosa intra- y subepidérmica con numerosos eosinofilos y deposito
lineal de C3 en la membrana basal epidérmica; compatible con un
penfigoide ampolloso. Se realiza estudio de extension, que incluye
amplia analitica y ecografia abdominal, en la que destaca hiper-
transaminasemia transitoria. Se continia tratamiento con cortico-
terapia sistémica hasta conseguir control de la enfermedad a
dosis de 1 mg/kg/dia, con mejoria de las lesiones. Al alta se inicia
tratamiento con azatioprina (ajustado a TMPT), manteniendo
prednisona en pauta descendente durante 8 semanas. Finalmen-
te, a los 4 meses del inicio de azatioprina se suspende el trata-
miento por buen control de la enfermedad. Desde entonces no ha
presentado recidivas.

Discusion. El penfigoide ampolloso es una dermatosis ampollosa
autoinmune subepidérmica caracterizada por un deposito lineal de
IgG y C3 a lo largo de la union dermoepidérmica. En la literatura
existen escasas descripciones en la edad pediatrica. El mecanismo
fisiopatogénico no esta aclarado, habiéndose descrito casos tras
vacunaciones o infecciones. Los corticoides sistémicos (a dosis de
1-2 mg/kg/dia) constituyen el tratamiento de eleccion con buenas
tasas de respuesta.

Conclusion. Presentamos un caso de penfigoide ampolloso en la
edad pediatrica con buena respuesta a altas dosis de corticoides
sistémicos y azatioprina. Es importante considerar su diagnostico a
edades tempranas.

8. ANALISIS DE LA MICROBIOTA INTESTINAL EN PACIENTES
AFECTOS DE ALOPECIA AREATA

0. Mufoz Moreno-Arrones, D. Saceda Corralo, R. Rodrigues Barata,
C. Morales y S. Vand Galvan

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Ramén y Cajal.
Madrid. Espana.

Planteamiento del tema. La microbiota intestinal es un modulador
clave de la inmunidad sistémica y puede tener un rol en la etiopa-
togenia de la alopecia areata. El objetivo de este estudio es deter-
minar si los pacientes afectos de alopecia areata universal
presentan diferencias en la composicion de la microbiota intestinal
bacteriana comparada con controles sanos e investigar biomarcado-
res bacterianos de la enfermedad.

Material y métodos. Se realiz6 un estudio transversal que recluto a
15 pacientes y a 15 controles. La biodiversidad alfa y beta del micro-
bioma intestinal fue analizada mediante secuenciacion del 16SrRNA
de las muestras fecales. Se utilizo la herramienta LEFse (linear dis-
criminant analysis effect size) para buscar marcadores bacterianos
de la enfermedad. Se utiliz6 el método del analisis discriminante li-
neal (LDA) del tamafo del efecto (LEFSe) en los niveles taxonémicos
de género y especie para identificar los biomarcadores taxondmicos
combinando los test estadisticos de Kruskal-Wallis y Wilcoxon. Se fijo
como valor alfa < 0,05. Se usaron los taxones bacterianos que mos-
traron diferencias estadisticamente significativas para crear el mo-
delo LDA y estimar su efecto como caracteristica discriminatoria
entre ellos. Como umbral para considerar relevante cada caracteris-
tica discriminatoria para la puntuacion logaritmica del LDA y estimar
su efecto como caracteristica discriminatoria entre ellos. Como um-
bral para considerar relevante cada caracteristica discriminatoria
para la puntuacion logaritmica del LDA se eligio > 2.

Resultados. En total se reclutaron 30 sujetos (46,6% mujeres;
40,1 anos de edad media [DE 9,8 afos]). Ni la alfabiodiversidad
(Shannon diversity index 5,31 + 0,43 vs. 5,03+ 0,.43; p=0,1) o la
betabiodiversidad (ADONIS p = 0,35) de la microbiota intestinal
mostraron diferencias estadisticamente significativas entre casos y
controles. En los pacientes afectos de alopecia encontramos abun-
dancia bacteriana (puntuacion LDA > 2) de Holdemania filiformis,
Erysipelotrichacea, Lachnospiraceae, Parabacteroides johnsonii,
Clostridiales vadin grupo BB60, Bacteroides eggerthii y Parabacte-
roides distasonis. Un modelo predictivo basado en el recuento bac-
teriano de Parabacteroides distasonis y Clostridiales vadin grupo
BB60 predijo correctamente el estado de enfermedad en el 80% de
los pacientes (AUC: 0,804 [0,633-0,976,], p = 0,004).
Conclusiones. La alopecia areata universal no parece afectar de
manera importante la estructura de la microbiota intestinal. Los
biomarcadores bacterianos encontrados asociados a la enfermedad
podrian estar involucrados en su fisiopatologia o ser usados como
herramienta diagnostica.

Madrid, 28 de marzo de 2019

1. FIEBRE RECURRENTE Y LESIONES CUTANEAS

M. Dorado-Fernandez, H. Cembrero-Saralegui, M. Martinez-Garcia,
S. Tabbara-Carrascosa, N. Silvestre-Torner, A. Imbernon-Moya,

M. Martinez-Pérez, E. Vargas-Laguna, E. Fernandez-Cogolludo,

A. Aguilar-Martinez, F. Burgos-Lazaro y M.A. Gallego-Valdés

Servicio de Dermatologia. Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Severo Ochoa. Leganés. Espana.

Los episodios recurrentes de lesiones cutaneas eritematoedemato-
sas asociados a fiebre y otros sintomas sistémicos tienen un diag-
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nostico diferencial amplio, y en ocasiones se requieren afos de
seguimiento hasta llegar al diagndstico definitivo. Mujer de 63 afos
con antecedentes personales de hipertension arterial, quiste hida-
tidico hepatico complicado, tos irritativa créonica y gammapatia
monoclonal IgA, en seguimiento desde 2009 por brotes de lesiones
cutaneas eritematoedematosas acompanadas de fiebre, poliartral-
gias y mal estado general. La paciente refiere dolor y quemazon
asociado a las lesiones cutaneas, y al desaparecer dejan hiperpig-
mentacion residual. Durante la evolucion del cuadro, las lesiones
han aparecido en pabellén auricular, mejillas, parpados, tdrax,
abdomen, gluteos, flancos y zona genital. Las analiticas realizadas
muestran una importante elevacion de reactantes de fase aguda,
con autoinmunidad negativa y complemento normal. Se toman nu-
merosas biopsias cutaneas, todas con un resultado similar, donde
se aprecia un infiltrado inflamatorio mixto de predominio perivas-
cular, con linfocitos, neutrofilos y aislados eosindfilos. En algunas
de ellas se puede observar leucocitoclasia, sin apreciarse datos
claros de vasculitis. La inmunofluorescencia directa es negativa.
Las pruebas de imagen realizadas, incluyendo una tomografia com-
putarizada, no muestran alteraciones. Los brotes responden rapi-
damente al empleo de corticoides sistémicos, siendo resistentes a
metotrexato o colchicina. Descartandose un sindrome de Wells tras
los resultados de la biopsia, nos planteamos diagnéstico diferencial
entre una vasculitis urticarial (clinicamente compatible, aunque
no se ha encontrado vasculitis clara en ninguna de las biopsias) o
un sindrome autoinflamatorio tipo sindrome de Schintzler, decan-
tandonos por este ultimo tras un hallazgo analitico inesperado. El
sindrome de Schintzler es un trastorno autoinflamatorio de inicio
en la edad adulta que se caracteriza por la existencia de un rash
urticarial y una gammapatia monoclonal de tipo IgM o, menos fre-
cuente, de tipo IgG. Produce sintomas y signos inflamatorios ines-
pecificos, por lo que suele diagnosticarse varios afios después del
inicio de la clinica. Los criterios diagndsticos de este sindrome
estan bien definidos, aunque se han ido realizando algunas modifi-
caciones desde su descripcion. Presentamos este caso para recal-
car la dificultad que entrana realizar el diagndstico de
enfermedades basado en criterios clinicos, en las que no hay estu-
dios especificos que lo apoyen.

2. XANTOGRANULOMAS MULTIPLES DEL ADULTO

P. Chicharro?, P. Rodriguez-Jiménez?,
E. Mufioz-Aceituno® M. Aragiiés?, J. Fraga® y E. Daudén?

aServicio Dermatologia. ®Servicio de Anatomia patologica.
Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espana.

Introduccién. Los xantogranulomas son histiocitosis no Langerhans,
relativamente frecuentes en la infancia como lesiones Unicas. Su
presentacion multiple en el adulto es rara y sin casos descritos de
afectacion extracutanea.

Caso clinico. Mujer de 57 afos sin antecedentes de interés con apa-
ricion progresiva durante meses, en brazos, tronco y cara, de lesio-
nes papulosas y posteriormente tuberosas, eritematoamarillentas.
Las lesiones son levemente pruriginosas. En el estudio histologico
se objetivan proliferaciones histiocitarias multinodulares, afectan-
do a todo el espesor dérmico, con infiltrado perivascular de predo-
minio linfocitario. Las células proliferantes muestran positividad
para CD68 y CD163, con negatividad para S-100, CD1a y langerina.
Todo ello compatible con xantogranulomas. Tras tratamiento con
isotretinoina y posteriormente metotrexato, la paciente presenta
incremento progresivo en nimero y tamafo de las lesiones. Veinte
meses tras el inicio del cuadro, refiere disfonia, presentando lesio-
nes en cavum bilateral y pared faringea posterior, con nueva histo-
logia de xantogranulomas. Descartando la paciente realizar mas
tratamientos, finalmente, mas de 2 afos tras el inicio del cuadro,
las lesiones presentan regresion espontanea, persistiendo solo
areas de anetodermia en axilas. Durante toda la evolucion, el estu-

dio de patologia asociada (fundamentalmente neoplasias hemato-
logicas) ha sido negativo.

Discusion. Los xantogranulomas multiples del adulto son una pato-
logia infrecuente, con menos de 35 casos publicados. Su histologia
es solapable al resto de xantogranulomatosis. Al contrario que en la
infancia, no hay casos descritos en el adulto de afectacion extracu-
tanea. De igual forma, en el adulto solo se ha descrito su asociacion
con neoplasias hematologicas. La regresion es mucho menos fre-
cuente que en la infancia (< 30%). Sin embargo, no hay guias de
tratamiento para estos casos, existiendo casos descritos de trata-
miento con isotretinoina o de la patologia hematologica subyacente
cuando presente.

Conclusién. Presentamos el primer caso de xantogranulomas mul-
tiples del adulto con afectacion extracutanea. El estudio y segui-
miento de estos pacientes debe incluir el despistaje de
enfermedades hematoldgicas.

3. EPONIMOS EN UNA HISTORIA DE LINFOMA CUTANEO

R.M. Diaz Diaz, R. Valverde Garrido, R.J. Chico Chamorro,

C. Garrido Gutiérrez, P. Maldonado Cid, R.M. Ceballos Rodriguez,
M. Martin de Santa Olalla y Llanes, A. Saez Vicente

y V.M. Leis Dosil

Seccioén de Dermatologia. Hospital Universitario Infanta Sofia. San
Sebastidn de los Reyes (Madrid). Espaiia.

Introduccion. En nuestra formacion dermatoldégica hemos aprendi-
do muchos signos y entidades a través de sus eponimos.

Objetivo. Aportar unas pinceladas sobre las biografias de las perso-
nas que se encuentran tras los eponimos mas utilizados en los linfo-
mas cutaneos.

Material y métodos. BUsqueda bibliografica del tema.

Resultados. Se han encontrado distintos datos biograficos de Ali-
bert (“Tumor d emblé de la micosis fungoide”), Pautrier (“Mi-
croabscesos de la micosis fungoide), Hallopeau (“El hombre rojo”),
Sezary (“Sindrome del mismo autor”), Woringer y Kolopp (“Reticu-
losis pagetoide”).

Conclusion. El conocimiento de algunos datos biograficos de los
personajes que dan lugar a los eponimos enriquece el conocimiento
de los dermatologos.

4. VERRUGAS RECALCITRANTES CON RAPIDA EVOLUCION
A CARCINOMA EPIDERMOIDE: UN RETO TERAPEUTICO

A. Calleja Algarra, B. Pinilla Martin, R. Aragon Miguel,
J.J. Andrés Lencina, C. Vico Alonso, A. Sanchez Velazquez,
C. Zarco Olivo, P.L. Ortiz Romero y C. Postigo Llorente

Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Introduccion. Las verrugas producidas por el virus del papiloma
humano (VPH) pueden sufrir transformacion maligna sobre todo en
pacientes inmunosuprimidos, dando lugar a carcinomas epidermoi-
des. El mecanismo de accion de los tratamientos empleados se basa
en la destruccion del tejido afecto, o en la estimulacion de una
respuesta inflamatoria del huésped frente a la infeccion viral, te-
niendo en cuenta que en pacientes con alteraciones de la inmuni-
dad celular esta respuesta sera insatisfactoria.

Caso clinico. Varon de 32 anos, monorreno, con antecedente de
sindrome paraneoplasico autoinmune multiorganico (PAMS) asocia-
do a una enfermedad de Castleman multicéntrica con importante
inmunosupresion condicionada por el tratamiento recibido. Comen-
z6 a desarrollar multiples lesiones verrucosas en piernas y en mu-
cosa oral algunas de las cuales experimentaron transformacion a
carcinoma epidermoide. Tras el fracaso de multiples tratamientos
convencionales se observo respuesta a cidofovir pero present6é mala
tolerancia a su formulacion topica al 3% siendo su empleo intrale-
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sional muy complejo dado el nimero y la localizaciéon de las lesio-
nes por lo que se decidio solicitar uso compasivo de cidofovir
intravenoso (iv) a dosis de 5 mg/kg de peso. Tras la primera infusion
se observoé una importante reduccion de tamafo en las lesiones con
desaparicion completa de las lesiones de la cavidad oral tras la
tercera dosis. La tolerancia al tratamiento fue excelente, sin pre-
sentar efectos adversos.

Discusion. El cidofovir es un analogo nucledtido con actividad fren-
te a citomegalovirus y otros herpesvirus. Su empleo via iv solo esta
aprobado para la retinitis por citomegalovirus en pacientes infecta-
dos por VIH, pero se ha empleado fuera de ficha técnica de forma
topica e intralesional en el tratamiento de infecciones asociadas a
VPH. Solo existen 6 casos reportados en la literatura referidos al
empleo de cidofovir iv en verrugas recalcitrantes en pacientes in-
munosuprimidos. Todos los casos presentaron una buena respuesta
tras una media de entre 2-11 ciclos de tratamiento, sin efectos
adversos destacables. El principal efecto adverso del tratamiento
es la nefrotoxicidad pudiendo prevenirse mediante premedicacion
con probenecid y una correcta hidratacion.

Conclusioén. El cidofovir iv puede ser una buena alternativa para el
tratamiento de verrugas recalcitrantes especialmente en pacientes
con alto riesgo de sufrir transformacion maligna de las mismas.

5. FENOMENO DE RAYNAUD SECUNDARIO
TRAS TRASPLANTE ALOGENICO DE PROGENITORES
HEMATOPOYETICOS

A. Ruedas Martinez, P. Vilas Boas da Silva, A. Mateos Mayo,
A. Sanchez Herrero, L.M. Nieto Benito, A. Rosell Diaz,
R. Suarez Fernandez y A. Pulido Pérez

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario Gregorio
Marandn. Madrid. Espana.

Introduccién. Las complicaciones autoinmunes después de un tras-
plante alogénico de progenitores hematopoyéticos constituyen una
complicacion frecuente y cuya patogenia es compleja.

Historia clinica. Se trata de un vardn de 35 afos que como compli-
cacion tardia de un trasplante alogénico de médula (4 afios mas
tarde) presenta una esclerosis sistémica que comienza con un feno-
meno de Raynaud secundario grave. La madre del paciente, que
ademas es la donante, presentaba un cuadro compatible con escle-
rosis sistémica y que no habia sido diagnosticado hasta entonces.
Resultados y/o discusion. El fendmeno de Raynaud puede ser la
primera manifestacion de una esclerosis sistémica. Nuestro pacien-
te comienza con dicho cuadro en el contexto inmunoloégico de un
trasplante alogénico procedente de su madre, que también cumple
criterios diagnosticos para esta colagenopatia. Las enfermedades
autoinmunes postrasplante constituyen una entidad de interés y
reconocimiento crecientes, a menudo infradiagnosticadas y de pa-
togenia compleja. El caso de nuestro paciente podria englobarse
dentro de esta entidad.

Conclusion. Presentamos el caso de un paciente que presenta un
fendmeno de Raynaud secundario grave como comienzo de una es-
clerosis sistémica tras un trasplante alogénico de médula proceden-
te de un donante afecto de esclerosis sistémica.

6. EROSIONES MULTIPLES RESISTENTES A TRATAMIENTO

J. Lopez Robles?, C. Moya Martinez?, J. Torre Castro?,
L. Nuiez Hipdlito?, L. Fuertes?, J.L. Diaz?, E. Macias del Toro?,
I. Latour?, C. Santonja®y L. Requena Caballero?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espana.

Introduccion. El pénfigo asociado con timoma fue reportado por pri-
mera vez por Kough en 1964. Los sindromes paratimicos, incluyendo

miastenia gravis y otras condiciones autoinmunes, se encuentran en
aproximadamente el 40% de los casos de timomas, sin embargo, las
manifestaciones cutaneas de estos sindromes timicos son raras. Con
respecto a las dermatosis incluidas en la familia de los pénfigos, el
mecanismo autoinmune implicado sigue estando poco claro.

Caso clinico. Paciente mujer de 54 afos natural de Georgia con an-
tecedentes de DM2 insulinodependiente e HTA en tratamiento con
enalapril/HCTZ. En la anamnesis, la paciente refiere que presenta
lesiones erosivas en cara y tronco de larga evolucion que no habian
respondido a tratamiento con prednisolona oral y mometasona topi-
ca. En la exploracion se observaban placas denudadas exudativas con
superficie costrosa en puente nasal y rama mandibular izquierda. En
mama izquierda, costado y brazo ipsilaterales presentaba pUstulas y
placas denudadas y costrosas. Con el diagnostico clinico de herpes
zoster diseminado cronico vs. pénfigo vulgar vs pénfigo IgA vs. infec-
cion bacteriana o flngica se procedio a tomar numerosas biopsias
para estudio histopatologico, IFD, cultivo microbioldgico y estudio
directo de hongos. Ademas de muestra para PCR de VHZ, comenzan-
dose tratamiento empirico con amoxicilina clavulanico y aciclovir.
Los hallazgos histopatologicos y la IFD fueron diagndsticos de pénfigo
vulgar, momento en el que se tom6 muestra de sangre para realizar
IFI (que fue positiva para desmogleinas 1y 3) y se inicié tratamiento
con prednisona y micofenolato mofetilo. Dos semanas después de ser
dada de alta la paciente volvio a acudir a urgencias con importante
afectacion mucosa. En la exploracion se detect6 una masa mediasti-
nica que se extirpo y fue diagnosticada como un timoma tipo A no
asociado a miastenia gravis. Tras la timectomia la paciente mejord
notablemente de las lesiones mucocutaneas, manteniéndose el tra-
tamiento con micofenolato y prednisona.

Discusion. Presentamos un caso de pénfigo asociado a timoma. Estos
casos son muy polimorfos tanto desde el punto de vista clinico como
histopatologico, en las series encontradas en la literatura. Cruz et al.
identificaron 16 casos asociados con miastenia gravis y timoma, de
ellos 8 se asociaban solo a timoma, el 43% se correspondian con pén-
figo eritematoso y el 33% con pénfigo vulgar. Por otra parte, Younus y
Ahmed describieron 18 casos asociados a timoma (67% de ellos benig-
nos) de los cuales un 44% se correspondian con pénfigo vulgar, otro
44% con pénfigo eritematoso y un 11% con pénfigo foliaceo.

7. UNA CAUSA POCO FRECUENTE DE EDEMA PALPEBRAL

J.M. Rueda Carnero?, D. Nieto Rodriguez?, E. Ruiz Bravo Burguillo®,
J. Alcantara Gonzalez?, T. Capusan® y A. Nufio Gonzalez?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espafa.

Introduccioén. El edema palpebral puede estar causado por diferen-
tes agentes etioldgicos como factores alérgicos locales (sensibilidad
por contacto), factores alérgicos sistémicos (angioedema), trastor-
nos inflamatorios (blefaritis, chalazion, orzuelo, dacriocistitis,
canaliculitis, reaccion a picaduras), infecciosos (conjuntivitis, celu-
litis preseptal y orbitaria, herpes zoster, impétigo), endocrinologi-
cos (hiper- e hipotiroidismo), tumorales (carcinoma basocelular y
epidermoide, quiste infundibular), traumatismos o quemaduras.
Ademas, otras enfermedades cutaneas como la rosacea o la sarcoi-
dosis pueden presentar afectacion palpebral.

Caso clinico. Paciente de 49 anos, natural de Guinea Ecuatorial, con
antecedentes personales de dos episodios de fiebre tifoidea y dos
episodios de malaria, que acude a consulta de Dermatologia para
valoracion de lesiones cutaneas faciales de aproximadamente dos
anos de evolucion, consistentes en eritema y tumefaccion en region
periocular bilateral. Estas lesiones habian sido diagnosticadas previa-
mente en otro centro mediante biopsia cutanea de lesiones granulo-
matosas, recibiendo varios tratamientos diferentes que no fueron
efectivos. Debido a ello se procedio a la toma de una nueva biopsia
de las lesiones perioculares, donde se aprecié un infiltrado inflama-
torio en la dermis constituido por linfocitos, células plasmaticas e
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histiocitos que formaban pequefos granulomas no necrosantes. En el
interior de los histiocitos se observaban numerosas estructuras com-
patibles con amastigotes. De esta forma se llego al diagnostico de
leishmaniasis cutanea, instaurandose tratamiento con anfotericina B,
con mejoria del edema a las semanas de instaurar el tratamiento.
Discusion. La leishmaniasis cutanea es una enfermedad causada
por un grupo de protozoos correspondientes al género Leishmania,
transmitidos al ser humano mediante la picadura de la mosca de
arena. Su localizacion en la region palpebral es muy rara, estiman-
dose en un 2-5% de las lesiones faciales. Esto podria atribuirse en
parte a la mayor dificultad para sufrir una picadura en los parpados
debido a su continuo movimiento. La conjuntiva y partes internas
del ojo también pueden verse afectadas.

Conclusiones. El edema palpebral es en ocasiones un reto diagnos-
tico y terapéutico; presentamos este caso por tratarse de una cau-
sa infrecuente que debe ser detectada por el dermatélogo con el fin
de instaurar el tratamiento oportuno y evitar las importantes con-
secuencias que puede presentar a largo plazo.

8. EXANTEMA MACULOPAPULOSO EN MUJER JOVEN

M. Vela Ganuza?, E. Garcia Zamora?, J. Martin Alcalde?,
C. Sarr6 Fuente?, R. Gamo Villegas?, H. Sanz Robles?,
A.B. Mecina Gutiérrez® y J.L. Lopez Estebaranz?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Urgencias. Hospital
Universitario Fundacion Alcorcén. Alcorcén. Espana.

Introduccioén. En los Gltimos afios se estan observando brotes espo-
radicos de enfermedades que antano estaban erradicadas o cuya
incidencia era muy baja en nuestro pais. Entre ellas esta el saram-
pion, uno de los exantemas virales “clasicos” con una clinica der-
matologica caracteristica y generalmente florida.

Caso clinico. Mujer de 24 afos, natural de Ucrania, que acude al
servicio de urgencias por fiebre y exantema. Se trataba de un exan-
tema maculopapuloso, de progresion cefalocaudal y aparicion pre-
via a la fiebre. Su hijo de 2 afos y 10 meses presentaba clinica
similar. Nuestra paciente habia recibido vacunacion contra el sa-
rampion en la infancia, sin embargo su hijo no. Ante la alta sos-
pecha, se solicitan serologias y se confirma el diagnéstico. La
evolucion de la paciente es positiva con tratamiento sintomatico.
Discusion. Presentamos un caso de sarampion en una paciente
adulta. Patologia que hace unos cuantos afios no era infrecuente
ver, pero que gracias a la vacunacion poblacional, practicamente
habia desaparecido de nuestro medio. Sin embargo, debido a los
flujos migratorios desde paises endémicos, y también favorecido
por las modas “antivacunas”, no termina de erradicarse, observan-
dose de vez en cuando algln pequefio brote epidémico. Por ello es
importante no olvidarse de él, aprender a reconocerlo, y promover
las estrategias que favorecen su erradicacion.

Madrid, 28 de junio de 2019

1. EROSIONES MULTIPLES RESISTENTES A TRATAMIENTO

L. Nuiez Hipdlito?, J. Lopez Robles?, C. Moya Martinez?,
J. Torre Castro?, L. Fuertes?, J.L. Diaz?, E. Macias del Toro?,
I. Latour?, C. Santonja®y L. Requena Caballero?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafia.

Introduccion. El pénfigo asociado con timoma fue reportado por
primera vez por Kough en 1964. Los sindromes paratimicos, inclu-
yendo miastenia gravis y otras condiciones autoinmunes, se en-

cuentran en aproximadamente el 40% de los casos de timomas, sin
embargo, las manifestaciones cutaneas de estos sindromes timicos
son raras.

Caso clinico. Paciente mujer de 54 anos natural de Georgia con
antecedentes de DM2 insulinodependiente e HTA. En la anamnesis,
la paciente refiere que presenta lesiones erosivas en cara y tronco
de larga evolucién que no habian respondido a tratamiento con
prednisolona oral y mometasona topica. En la exploracion se obser-
vaban placas denudadas exudativas con superficie costrosa en
puente nasal y rama mandibular. En mama izquierda, costado y
brazo ipsilaterales presentaba pustulas y placas denudadas y cos-
trosas. Con el diagnostico clinico de herpes zoster diseminado cro-
nico vs. pénfigo vulgar vs pénfigo IgA vs. infeccion bacteriana o
fingica se procedio a tomar numerosas biopsias para estudio histo-
patologico, IFD, cultivo microbiologico y estudio directo de hongos.
Ademas de muestra para PCR de VHZ, comenzandose tratamiento
empirico con amoxicilina clavulanico y aciclovir. Los hallazgos
histopatoldgicos y la IFD fueron diagndsticos de pénfigo vulgar mo-
mento en el que se tom6 muestra de sangre para realizar IFl (posi-
tiva para desmogleinas 1y 3) y se inici6 tratamiento con prednisona
y micofenolato mofetilo. Dos semanas después de ser dada de alta
la paciente volvi6 a acudir a urgencias con importante afectacion
mucosa. En la exploracion se detect6 una masa mediastinica que se
extirpo y fue diagnosticada como un timoma tipo A no asociado a
miastenia gravis. Tras la timectomia la paciente mejoro6 notable-
mente de las lesiones mucocutaneas.

Discusion. Presentamos un caso de pénfigo asociado a timoma. Es-
tos casos son muy polimorfos tanto desde el punto de vista clinico
como histopatologico, en las series encontradas en la literatura.
Cruz et al. identificaron 16 casos asociados con miastenia gravis y
timoma, de ellos 8 se asociaban solo a timoma, el 43% se correspon-
dian con pénfigo eritematoso y el 33% con pénfigo vulgar. Por otra
parte, Younus y Ahmed describieron 18 casos asociados a timoma
(67% de ellos benignos) de los cuales un 44% se correspondian con
pénfigo vulgar, otro 44% con pénfigo eritematoso y un 11% con pén-
figo foliaceo.

Conclusioén. Los diferentes tipos de timoma se asocian a multiples
enfermedades autoimunes, entre ellas pénfigos. La timectomia
puede mejorar el curso de la enfermedad.

2. MORFEA PANESCLEROTICA Y APLASIA MEDULAR
CON RESPUESTA AL TRATAMIENTO CON TIMOGLOBULINA
Y CICLOSPORINA

L. Luna Bastante?, A.l. Sanchez Moya?, A. Muhoz Gama®,
L. Vergara de la Campa?, L. Alonso Naranjo?,
A.B. Gargallo Quintero?, C. Pérez Hortet? y M. Recuero Pradilloc

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Hematologia. <Servicio
de Anatomia Patoldgica. Complejo Hospitalario de Toledo.
Toledo. Espana.

Introduccion. La morfea generalizada se clasifica actualmente en:
morfea en placas generalizada, morfea panesclerotica (MPE) y fas-
citis eosinofilica (FE). Estas tres entidades se diferencian de la es-
clerodermia sistémica (SS) por la ausencia de: cambios en la
capilaroscopia, Raynaud o afectacion de 6rganos sistémicos. Se ha
descrito la asociacion entre la FE y la SS con diferentes trastornos
hematologicos, siendo los mas graves los linfoproliferativos y la
anemia aplasica. Son pocos los casos publicados de “morfea + en-
fermedad hematoldgica”, y la mayoria hacen referencia a pacien-
tes con morfea lineal y trombopenia.

Caso clinico. Varon de 58 afios ingres6 desde urgencias por panci-
topenia y lesiones cutaneas esclerodermiformes generalizadas, de
predominio en tronco y raiz de miembros. En la biopsia cutaneo-
miofascial se observé engrosamiento del colageno y bandas de fi-
brosis en el tejido celular subcutaneo, respetando la fascia y el
musculo. Se diagnosticé morfea panesclerdtica. En las muestras de
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médula 6sea se objetivo aplasia medular. Se realizé también estu-
dio de autoinmunidad, siendo FR, ANA, ENA ANCA, anti-CCP,
anti-U1, anti-snRNP y anti-Scl70 negativos. En el resto de pruebas
complementarias se excluyeron las causas tumorales e infecciosas,
incluyendo la infeccion por B. burgdorferi. Durante el ingreso se
inicié tratamiento con timoglobulina (ATG) y ciclosporina (CSA),
estabilizandose el recuento celular en sangre periférica y mejoran-
do las lesiones cutaneas.

Discusion. En el presente trabajo llevamos a cabo una revision de
los casos publicados en los Ultimos 40 afos que hacen referencia a
pacientes con “morfea + citopenias”. La mayoria de los casos des-
criben el desarrollo de trombopenia idiopatica, habiendo encontra-
do Unicamente cuatro articulos que describan la presencia de MPE
y aplasia medular: tres varones y una mujer, caucasicos, de media-
na edad, con desarrollo rapidamente progresivo de lesiones cuta-
neas y con respuesta al tratamiento con CSA y/o ATG.

Conclusién. Consideramos fundamental el despistaje de enferme-
dades hematolodgicas, no solo en los pacientes con FE, sino también
otras formas de morfea generalizada, pese a lo infrecuente de esta
asociacion, por la relevancia prondstica y terapéutica.

3. RESULTADOS DE LA ENCUESTA A LOS TUTORES MIR
DERMATOLOGIA

R.M. Diaz Diaz, B. Llombart Cussac, S. Medina Montalvo
y P. Jaén Olasolo

Academia Esparola de Dermatologia y Venereologia. Espaiia.

Introduccion. Uno de los objetivos del “Proyecto Tutor MIR de Der-
matologia” es el de solicitar informacion a los tutores que pueda
ser util para solucionar aquellos problemas que dificulten su labor
tutorial.

Objetivo. Mostrar los resultados de la encuesta realizada por la
AEDV a los tutores de MIR de Dermatologia realizada a nivel na-
cional.

Material y métodos. Se elabor6 un cuestionario que contenia
23 items con dos posibles respuestas (si/no) salvo en la pregunta 23
en la que se contemplaban varias respuestas (ninguna, tiempo, re-
conocimiento y remuneracion econémica).

Resultados. Contestaron 65 tutores con una experiencia profesio-
nal media superior a cinco afos. La mayoria eran tutores por deci-
sion propia y llevaban ejerciendo su funciéon docente desde hacia
mas de dos afos. Se sienten valorados por su trabajo pero expresan
como necesidad principal como tutor mas tiempo para desempefar
sus funciones. Casi la mitad no tienen tiempo de liberacion docente
ni puede acudir a actividades de formacion docente, considerando
muy util que la AEDV organizase cursos de formacion especificos.
Conclusion. Los tutores de los MIR de Dermatologia precisan mas
tiempo y formacion para realizar su labor docente.

4. NEOPLASIA BLASTICA DE CELULAS DENDRITICAS
PLASMOCITOIDES: CARACTERISTICAS CLINICAS,
HISTOPATOLOGICAS Y EVOLUCION EN 7 CASOS

A. Sanchez Herrero®, A. Mateos Mayo?, |. Balaguer Franch?,

E. Hernandez de la Torre Ruiz?, L.M. Nieto Benito?,

A.M. Rosell Diaz?, P.T. Vilas Boas da Silva?, A. Ruedas Martinez?,

V. Parra Blanco®, J. Menarguez Palanca®, O. Baniandrés Rodriguez?,
R. Suarez Fernandez® y A. Pulido Pérez?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital General Universitario Gregorio Maranén. Madrid.
Espana.

Introduccién. La neoplasia blastica de células dendriticas plasmo-
citoides (NBCDP), previamente conocida como neoplasia hemato-
dérmica es una neoplasia hematoldgica rara. Varias series han

descrito las caracteristicas de esta entidad, que aparece de forma
mas frecuente en varones en la sexta década de la vida. El compro-
miso de la médula dsea y los ganglios linfaticos suele venir precedi-
do en meses por la aparicion de lesiones cutaneas por lo que el
diagnostico recae frecuentemente en el dermatoélogo. La Unica op-
cion actual curativa es el trasplante de progenitores hematopoyé-
ticos (TPH), aunque dada la avanzada edad de muchos pacientes al
diagnostico se opta por un tratamiento paliativo, siendo en estos
casos muy baja la supervivencia.

Métodos. Estudio retrospectivo de los casos con diagnéstico histo-
patologico de NBCDP en el periodo de 2010-2019 en nuestro centro.
Resultados. Se diagnosticaron 7 casos de NBCDP: 6 varones (85%) y
una mujer, con una edad media al diagnéstico de 70,7 afos. Dos
pacientes tenian antecedentes personales de inmunosupresion: un
paciente VIH positivo y otra paciente con artritis reumatoide en
tratamiento bioldgico. Cabe destacar que cuatro pacientes (57%)
estaban en seguimiento hematologico por presentar un sindrome
mielodisplasico. Todos los pacientes presentaron lesiones cutaneas
en algin momento de su enfermedad: tres en forma de lesiones
generalizadas, dos en forma de placas contusiformes limitadas a
una zona corporal y dos en forma de nodulos purpdricos en un area
corporal. El tiempo medio hasta el diagndstico histolégico fue de
5,5 meses desde que aparecen los nddulos en piel, con un rango
entre 0 y 12 meses. Solo un paciente no tenia lesiones cutaneas al
diagnostico, pero las presenté en la recaida de su enfermedad des-
pués de un ciclo de quimioterapia. Dos pacientes recibieron un TPH
alogénico. Tres pacientes realizaron diferentes ciclos de quimiote-
rapia sin posterior trasplante. En la recidiva de uno de estos pa-
cientes con afectacion exclusivamente cutanea, el tratamiento con
corticoides y con radioterapia corporal total mediante bafo de
electrones logro una remision completa temporalmente. Dos pa-
cientes recibieron transfusiones de forma paliativa. La evolucion
fue fatal en 6/7 pacientes, incluidos los dos casos que recibieron un
TPH. El Unico superviviente permanece en seguimiento clinico y
tratamiento de soporte desde hace seis meses, dada su avanzada
edad y comorbilidades.

Conclusiones. Nuestros resultados, concordantes con lo hasta aho-
ra publicado, confirman el mal prondstico de la NCDPB. En los pa-
cientes no candidatos a TPH las opciones son limitadas,
especialmente en edades avanzadas. En estos casos, el tratamiento
paliativo de las lesiones cutaneas constituye uno de los principales
objetivos de las medidas de soporte, aspecto en el que considera-
mos fundamental la implicacion del dermatélogo y su familiariza-
cion con las herramientas terapéuticas disponibles en el momento
actual.

5. SIGNOS DERMATOSCOPICOS ASOCIADOS AL LENTIGO
MALIGNO EXTRAFACIAL

R. Gamo-Villegas?, M. Vela-Ganuza?, E. Garcia-Zamora?,
U. Floristan-Muruzabal?, A. Pampin-Franco?, F. Pinedo-Moraleda®
y J.L. Lopez-Estebaranz?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Fundacién Alcorcon. Alcorcon. Espaiia.

La incidencia del lentigo maligno extrafacial esta aumentando.
Aparece sobre todo en personas de edad avanzada con signos de
dano solar con antecedentes de epiteliomas basocelulares, quera-
tosis actinicas, melanoma previo y lentigos solares. Suelen locali-
zarse en la espalda, los hombros y los brazos. Clinicamente son
lesiones maculosas de gran tamano. Por dermatoscopia muestran
un patréon homogéneo-reticular y pigmentacion parcheada o uni-
forme. Las lesiones iniciales son dificiles de diagnosticar. La
microscopia confocal nos ha permitido identificar lesiones inci-
pientes con pocos signos dermatoscopicos de atipia y establecer
un modelo de progresion dermatoscopica de los lentigos malignos
extrafaciales.
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6. NODULOS SUBCUTANEOS DE DISTRIBUCION LINEAL
EN UN PACIENTE ONCOLOGICO

D. Nieto?, A. Mayor?, A.l. Rodriguez?, J.M. Rueda?, C. Chiloeches?,
M.J. Beato® y P. Herranz?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espana.

Caso clinico. Paciente de 85 anos con antecedentes de melanoma
retroauricular, Breslow 1,87 mm, estadio T2bNOMO en 2014. Cuatro
anos después del diagnostico, comenzo con multiples nédulos sub-
cutaneos, dolorosos a la palpacion, que evolucionaban a la forma-
cion de ulceras siguiendo un trayecto lineal en cara interna de
pierna izquierda. Ante la sospecha de una tromboflebitis migrato-
ria, se solicitd un estudio analitico y una ecografia Doppler, que no
evidencio datos sugestivos de trombosis o tromboflebitis. Se llevd
a cabo una biopsia, que mostraba necrosis dérmica y en tejido
celular subcutaneo, con vasculitis asociada, y un cultivo que resul-
to negativo, todo ello compatible con vasculitis nodular. Con este
diagnostico, se realizo una radiografia de térax y un tac que obje-
tivaron una lesion sdlida en zona basal de pulmoén. La PAAF de di-
cha lesion resulté compatible con metastasis de melanoma, BRAF
no mutado. Se inicié tratamiento corticoideo y curas locales para
las lesiones cutaneas y pembrolizumab para las metastasis de me-
lanoma. Con dicho tratamiento, las lesiones pulmonares mejoraron
y, de forma paralela, el cuadro cutaneo se estabiliz6 y comenzo a
mejorar. Desgraciadamente, el paciente sufrié un politraumatismo
en enero de 2019, que requirio ingreso prolongado en residencia,
con deterioro progresivo del estado general y fallecimiento dos
meses mas tarde.

Discusion. La vasculitis nodular es un trastorno inflamatorio poco
comun, que se incluye dentro de las paniculitis asociadas con vas-
culitis. Aunque lo habitual es que se encuentre en relacion con una
infeccion tuberculosa, con nuevos farmacos o ser idiopatico, exis-
ten casos relacionados con tromboflebitis superficial, cuadros auto-
inmunes, anomalias hematoldgicas u otras infecciones. Dada la
aparicion concomitante con las metastasis pulmonares y el curso
paralelo que presentaron las lesiones, atribuimos el cuadro a un
fenomeno paraneoplasico. En la literatura, las vasculitis considera-
das como paraneoplasicas suelen manifestarse en forma de pUrpura
palpable y presentar una histologia compatible con vasculitis leuco-
citoclastica. Solamente existen dos casos reportados de vasculitis
nodular asociada a tumores solidos, en un caso un carcinoma de
colon y en el otro un adenocarcinoma de pulmoén. En ambos casos,
las lesiones predominaban en piernas, con una presentacion clinica
similar a la de nuestro caso y con una evolucion paralela al curso
oncolégico.

Conclusiones. Presentamos un caso de vasculitis nodular de pre-
sentacion atipica en el contexto del diagnostico de un melanoma
metastasico, sin otra causa relacionada.

7. CALCIFICACION VASCULAR CUTANEA/CALCIFILAXIA:
ESTUDIO CLINICO-PATOLOGICO DE 66 CASOS

A. Reolid?, M. Martinez-Palazuelo?, P. Rodriguez-Jiménez?,
E. Muiioz-Aceituno?, M. Llamas-Velasco?, J. Fraga® y E. Daudén?

aServicio Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario de La Princesa. Madrid. Espana.

Introduccion. Existe controversia en la literatura en cuanto a la
definicion de calcifilaxia/calcificacion vascular cutanea (CVC) como
entidad nosoldgica.

Objetivos. 1) Analizar las manifestaciones clinicopatologicas y en-
fermedades asociadas, en pacientes con CVC, definida por la pre-
sencia de depositos de calcio en la pared de los vasos a nivel
cutaneo. 2) Establecer grupos con una determinada correlacion
clinicopatologica. Proponer una nueva clasificacion de las calcinosis
cutaneas.

Material y métodos. Estudio observacional, retrospectivo de pa-
cientes con CVC diagnosticados entre los afnos 1988 y 2017 en el
Hospital de La Princesa (Madrid). Se dividen los pacientes en dos
grupos: 1) Calcifilaxia clasica (CC) (presencia de placas eritemato-
violaceas con/sin ulceracion, independientemente de otros facto-
res) y 2) CVC como epifenomeno (lesiones de diagnostico
clinicopatoloégico conocido o sin filiar). Se evaltan diferentes para-
metros demograficos, clinicos, histoldgicos y pruebas complemen-
tarias. En 36 pacientes se evalGa presencia de calcificacion
periecrina y cambios tipo seudoxantoma elastico (PXE-like).
Resultados. Se incluyen 66 casos: CC (n = 34) y epifenomeno
(n =32). En el grupo CC se observa mayor porcentaje de insufi-
ciencia renal, hemodialisis, hipertension arterial, alteracion ana-
litica de la funcion renal y metabolismo fosfocalcico, lesiones
dolorosas con evolucion torpida y exitus (p < 0,05). Histologica-
mente, en el grupo CC se observa mayor nimero de vasos afecta-
dos, calcificacion concéntrica, necrosis dérmica, hialinosis
vascular e infiltrado neutrofilico y calcificacion periecrina
(p < 0,05). En un subgrupo de 36 pacientes (20 CC y 16 epifendme-
no) se realiz6 una evaluacion de calcificacion periecrina y cambios
tipo PXE-like. La calcificacion periecrina aparecio en 8 pacientes,
de los cuales el 100% pertenecian al grupo CC (p = 0,042). Los
cambios PXE-like aparecieron en ambos grupos sin diferencias es-
tadisticamente significativas.

Conclusiones. 1) Diferencias clinicopatoldgicas permiten distinguir
dos grupos principales de pacientes con CVC: CC y tipo epifenéme-
no (en el que la CVC representa un epifendomeno de enfermedades
de diagnostico conocido); 2) La presencia de calcificacion periecri-
na podria emplearse como un marcador del grupo calcifilaxia; 3)
Proponemos una nueva clasificacion de las calcinosis cutaneas in-
cluyendo una forma vascular (dos subtipos: calcifilaxia y epifend-
meno) y extravascular (cuatro subtipos: distrofica, metastasica,
iatrogénica e idiopatica).

8. ENDURECIMIENTO CUTANEO ASOCIADO A APLASIA
MEDULAR

J.L. Galan Sanchez, C. Garcia Martin, M.E. Chavarria Mur,
M.A. Martin Diaz, D, Velazquez Tarjuelo y P. de la Cueva Dobao

Servicio de Dermatologia y Venereologia. Hospital Universitario
Infanta Leonor. Madrid. Espana.

Historia clinica. Mujer de 70 anos que acude a las consultas exter-

nas de Dermatologia por lesiones faciales asintomaticas. Durante la

exploracion fisica, se aprecia de forma casual un llamativo aspecto

duro, lefoso, de algunas zonas de la piel. Acompana una astenia

progresiva en los Gltimos meses. En la consulta, se realiza una biop-

sia y una analitica completa. En la analitica aparece una pancitope-

nia severa. Con la sospecha de aplasia medular central asociada a

sindrome esclerodermiforme no filiado, se decide ingreso. Se reali-

zan multiples PPCC de entre las que destacamos:

o ANA+ 1/160, anti-Slc170 y anticentromero negativos.

« Biopsia cutanea sin hallazgos llamativos.

» TAC body y BMO que descartan infiltracion de MO por tumor soli-
do o LAM.

» Parvovirus IgM positivo.

* RMN que demuestra inflamacion de la fascia muscular.

Finalmente, se emite un juicio clinico de aplasia medular severa de

causa autoinmune asociada a sindrome esclerodermiforme (posible

fascitis eosinofilica) con implicacion de parvovirus por via citotoxi-

ca + autoinmune cruzada.

En cuanto al tratamiento, se decidi6 realizar trasplante autologo de

MO. Coincidiendo con mejoria de cifras hematologicas, presentd

una elevacion de cifras de CPK que finalmente produjo un fallo

multiorganico que acab6 en exitus.

Discusion. Presentamos el caso clinico de una enfermedad rara y

compleja, con asociaciones clinicas muy llamativas. Se trata de un
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sindrome esclerodermiforme asociado a aplasia medular. Destaca-
mos también la participacion de una infeccion aguda por parvovi-
rus, sin llegar a aclarar el mecanismo. Finalmente, en la evolucion
de la paciente aparece una miositis no aclarada que acabo en exi-
tus.

Conclusion. Debemos, por tanto, recordar que los sindromes escle-
rodermiformes pueden asociarse con aplasia medular, suponiendo
esta situacion un verdadero reto tanto diagnostico como terapéuti-
co y pudiendo acabar, como el caso de esta paciente, en un desen-
lace fatal.

9. CAUSAS ASOCIADAS AL INCREMENTO DE LA INCIDENCIA
DEL ITS EN ESPANA

J. del Romero Guerrero, T. Puerta Lépez, O. Ayerdi Aguirrebengoa,
M. Vera Garcia y C. Rodriguez Martin

Centro Sanitario Sandoval. Hospital Clinico de San Carlos. Madrid.
Espana.

En los Gltimos 10 afios se observa en Espafa, y en otros paises
desarrollados, un persistente incremento de la incidencia de las
ITS, que afecta fundamentalmente a HSH. En la poblacion hetero-
sexual no se ha descrito por el momento un incremento similar. La
prevalencia del VIH es significativamente mayor en personas con
otras ITS, especialmente clamidiasis/LGV rectal, proctitis gonoco-
cica y sifilis. La hepatitis C y el LGV rectal son ITS emergentes en
HSH, con frecuencia asociadas. Aunque datos recientes indican
que en los Gltimos afos comienza a disminuir la incidencia y la
prevalencia del VIH en HSH, el retraso diagndstico es muy fre-
cuente en Espafna (50%). La pérdida del miedo al sida por la gran
eficacia clinica y preventiva del tras y de la PrEP, y la rapida difu-
sion del chemsex, utilizando sustancias psicoactivas, son factores
que se han asociado al aumento de la incidencia de las ITS/VHC
entre los HSH. Es necesario implementar intervenciones especifi-
cas de reduccion de riesgos y danos dirigidos especificamente a los
usuarios de chemsex, y a todas las personas con consumo proble-
matico de drogas. La educacion para la salud desde la escuela,
especialmente en la esfera sexual y sobre las drogas, resulta muy
necesaria.

10. PAPULAS ERUPTIVAS EN LACTANTE

M. Martin de Santa-Olalla y Llanes?, O. Lopez-Barrantes Gonzalez?,
S. Salinas Moreno®, C. Rubio Flores?, P. Maldonado Cid?,
C. Garrido Gutiérrez® y R.M. Diaz Diaz®

aSeccion de Dermatologia. ®Seccion de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes
(Madrid). Espafa.

Introduccidn. La histiocitosis cefalica benigna (HCB) pertenece
a las histiocitosis de células no-Langerhans. Se caracteriza por
la presencia de papulas en cabeza, cuello y brazos, aunque
también puede afectar a tronco y muslos. Suele presentarse en
los primeros 3 anos de vida; puede durar varios afnos y tiende a
la remision espontanea, dejando hiperpigmentacion residual,
transitoria.

Caso clinico. Lactante mujer, que desarrollo a los 6 meses de vida
multiples papulas eritematomarronaceas, distribuidas en cara,
tronco y brazos, y en menor nimero en piernas. El estudio
histopatoldogico mostro infiltrado dérmico de predominio histiocita-
rio asociado a abundantes eosinofilos y neutrofilos. Se solicitaron
ademas estudios para despistaje de afectacion sistémica, que re-
sultaron todos negativos. Durante un afno se pierde seguimiento por
nacimiento de hermano y vuelve a los 3 afnos de edad inicia aplana-
miento y aclaramiento de las lesiones. En el momento actual, con
4 anos de edad, se observan maculas marronaceas residuales. La

paciente, por lo demas, tiene un desarrollo psicofisico normal,
acorde con los percentiles para su sexo y edad.

Discusion. El diagnostico diferencial de la HCB con otras formas de
histiocitosis se basa en la correlacion entre la clinica y biopsia con
inmunohistoquimica compatible. Ante su sospecha clinica es reco-
mendable su filiacion inmunohistoquimica dadas las posibles com-
plicaciones sistémicas de otras formas de histiocitosis. Aunque
suele ser una enfermedad exclusivamente cutanea, autoinvolutiva
y que no precisa tratamiento, es conveniente realizar un estudio y
seguimiento correctos, ya que los pacientes pueden experimentar
agravamientos del proceso y desarrollar diabetes insipida o melli-
tus. A pesar de estar descrita afectacion extrafacial en la HCB, en
este caso nos llamo la atencidn el gran numero de lesiones extrafa-
ciales.

Conclusién. Presentamos un nuevo caso de HCB. Aunque poco fre-
cuente, es una entidad bien definida y de curso autoinvolutivo.
Conviene seguimiento estrecho ya que puede experimentar empeo-
ramiento clinico.

11. DERMATITIS ALERGICA DE CONTACTO UN JUEGO
DE NINOS

M. Blanco-Calvo, A. Huerta-Vena, F.E. Rojas-Farias,
E. Esteban-Garrido, A. Hernandez- Nunez, C. Martinez-Moran,
S. Cordoba-Guijarro y J. Borbujo

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario de Fuenlabrada.
Espana.

Introduccion. El ‘slime’ se ha vuelto un popular juguete para nifos
en los Ultimos anos y generalmente se fabrica en casa con varias
sustancias domésticas, fundamentalmente detergentes, colas,
agua, con posibilidad de personalizar el producto con otras sustan-
cias como colorantes, tintes, espuma de afeitar para modificar su
textura y color. Se conoce la capacidad irritante y sensibilizante de
las sustancias utilizadas para su fabricacion, sin embargo los casos
reportados de dermatitis alérgica de contacto inducida por el ‘sli-
me’ han aparecido recientemente.

Historia clinica. Nifia de 10 afios con sindrome de Tourette y TDAH,
que presenta lesiones en palmas de ambas manos de 2 meses de
evolucion, refractarias a corticoides topicos de mediana potencia.
A la exploracion presentaba en palmas y caras palmares de dedos
de ambas manos intenso eritema y descamacion, con borde clara-
mente definido que se extendia discretamente hacia dorsal en los
espacios interdigitales, con vesiculacion en laterales de dedos. Se
realiz6 tratamiento con corticoterapia oral y emolientes con mejo-
ria clinica importante, sin embargo referia empeoramiento al hacer
y manejar ‘slime’ (con detergente de la ropa ‘Ariel’ y pegamento-
cola blanca, en alguna ocasion con ‘Fairy’). Como pruebas comple-
mentarias se solicito un hemograma y bioquimica que no
presentaron alteraciones y se parche¢ la bateria estandar del GEI-
DAC con positividades a las 96 h a kathon CG (MCI/MI) y metilisotia-
zolinona (MI), que se consideraron relevantes.

Discusion. El ‘slime’ contiene varios productos quimicos que pue-
den irritar o causar una dermatitis de contacto por hipersensibili-
dad de tipo IV. En Internet existe la posibilidad de encontrar gran
variedad de recetas con multiples productos para su fabricacion
casera, de entre ellos los jabones y pegamentos que contienen tia-
zolinonas, el liquido de lentillas el tiomersal o las espumas de afei-
tar que pueden llevar lauril sulfato y perfumes. En nuestro caso
consideramos que el detergente utilizado, que contenia MI, fue el
responsable del cuadro clinico, siendo las tiazolinonas unos de los
principales alérgenos en adultos y los casos son cada vez mas noti-
ficados en nifos.

Conclusiones. Queremos destacar la posibilidad de nuevas y curio-
sas fuentes de exposicion a alérgenos conocidos. La anamnesis si-
gue siendo una herramienta fundamental en la investigacion de la
dermatitis de contacto.
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12. TRATAMIENTO BJOLOGICO DE LA PITIRIASIS RUBRA
PILARIS. DESCRIPCION DE UN CASO TRATADO
CON IXEKIZUMAB Y REVISION DE LA LITERATURA

M. Penalba Torres, B. Pinilla Martin, R. Aragon Miguel,
H. Mufioz Gonzalez, A. Lopez Valle, J.L. Rodriguez Peralto,
P. Ortiz Romero y R. Rivera Diaz

Hospital 12 de Octubre. Madrid. Espana.

La pitiriasis rubra pilaris (PRP) es una rara dermatosis papuloescamo-
sa de etiologia incierta. No hay guias especificas de tratamiento y
aunque se pueden emplear topicos, la mayoria de los pacientes nece-
sitan terapia sistémica. Como primera opcion en la mayoria de las
revisiones posicionan el acitretino, aunque existen muchos casos re-
fractarios. Es precisamente en estos casos refractarios donde se han
empleado las terapias biologicas primero los anti-TNF y mas reciente-
mente inhibidores de la via IL-23 e IL-17. Presentamos el caso de una
paciente de 83 afios de edad sin antecedentes de interés, eritrodér-
mica, con diagnostico de PRP tipo | resistente a tratamiento con aci-
tretino y prednisona de 4 meses de evolucion. La paciente evoluciond
a pesar del tratamiento a una eritrodermia exfoliativa. Partiendo de
un PASI de 30,3, BSA 95% y DLQI 23 se inicia tratamiento con ixekizu-
mab seglin pauta de psoriasis. La paciente presentd mejoria significa-
tiva de las lesiones y del prurito asociado a partir de la sexta semana
de tratamiento, con aclaramiento progresivo posterior. Cuatro meses
después del inicio de ixekizumab la paciente presentaba Unicamente
lesiones residuales, con un PASI 3, BSA 1% y DLQI 0. Por el momento el
tratamiento de primera eleccion en la PRP del adulto continGa siendo
el acitretino, que cuenta con indicacion en ficha técnica. No obstan-
te, dados los frecuentes casos de refractariedad, se han utilizado di-
ferentes tipos de terapias sistémicas con resultados dispares. En la
literatura se recogen 4 revisiones recientes en cuanto al uso de trata-
mientos sistémicos en la PRP; solo incluyen resultados con anti-TNF,
con ustekinumab y con secukinumab. Hasta la fecha, en la literatura
solo hay 3 casos tratados con éxito con este farmaco, estando uno de
ellos en tratamiento concomitante con acitretino. La PRP continta
siendo un reto terapéutico en la actualidad. El tratamiento con agen-
tes biologicos parece resultar efectivo en los casos de PRP refractarios
a terapia convencional. Aportamos nuestra experiencia con un nuevo
caso de PRP refractaria del adulto tratado exitosamente con ixekizu-
mab, con respuesta favorable antes de la semana.

Madrid, 24 de octubre de 2019

1. AMPOLLAS DE INICIO SUBITO EN EL POSTOPERATORIO
INMEDIATO

I. Balaguer Franch, E. Hernandez de la Torre Ruiz, A. Rosell Diez,
L. Nieto Benito, A. Mateos Mayo, A. Sanchez Herrero,
R. Suarez Fernandez y A. Pulido Pérez

Hospital General Universitario Gregorio Marafion. Madrid. Espafa.

Introduccién. Presentamos un caso de complicaciones cutaneas y
oftalmicas postoperatorias tras cirugia espinal lumbar prolongada
en posicion de declbito prono.

Caso clinico. Paciente de 71 anos reintervenido por artrodesis lum-
bar D3-iliacos, que presenta de forma stbita ampollas tensas de con-
tenido serohematico sobre base edematosa y superficie purpurica, en
ambas manos y brazo derecho. No clinica dolorosa ni signos de hipo-
perfusion asociados. Se descarta infeccion bacteriana y flngica en el
momento agudo. En la muestra obtenida para histologia, se objetiva
un despegamiento dermoepidérmico y edema dérmico, con apenas
infiltrado inflamatorio, sugerente de isquemia tisular. También pre-
sentaba en el ojo derecho una ampolla tensa conjuntival con equi-
mosis, con posterior disminucion de la agudeza visual y oftalmoplejia.

Ante la sospecha de un sindrome de apex orbitario, se descarté cau-
sa herpética del mismo, y se evidencio en la RM captacion de nervio
optico y mUsculos extraoculares, de probable origen isquémico, com-
patibles con sindrome compartimental orbitario.

Discusion. Entre las principales complicaciones derivadas de la posi-
cion en decubito prono de las cirugias espinales destacan la pérdida de
vision y el sindrome compartimental de extremidades y/o abdominal.
En la region ocular, la disminucion de la agudeza visual, oftalmoplejia
y/o ptosis pueden ser secundarias a un mecanismo de aumento de
presion en las estructuras periorbitarias que se traducen en un sindro-
me compartimental isquémico. Contribuyen la presion ejercida, el
tiempo quirurgico, los volimenes de fluidoterapia infundidos y la ane-
mia e hipotension intraoperatorias. El sindrome compartimental se
define como un aumento de la presion en el miembro afecto mayor
que su presion de perfusion y su principal sintoma es el dolor despro-
porcionado, con casos descritos de formacion de lesiones ampollosas.
Entre las causas no traumaticas, encontramos los mecanismos de com-
presion celular derivados tanto de la posicion prolongada como el acu-
mulo de gran volumen de fluido, que resultan finalmente en la
isquemia que llevan a la pérdida de la extremidad. Dada la evolucion
clinica de nuestro paciente, proponemos un mecanismo mixto de for-
macion de ampollas localizado en miembros superiores.

Conclusién. Las complicaciones derivadas de las cirugias en decu-
bito prono de larga duracion pueden resultar en déficits y discapa-
cidades permanentes en diferentes 6rganos, por lo que es
importante tanto su prevencion como reconocimiento por el resto
de especialidades a la hora de buscar causas y proponer un manejo
precoz adecuado del paciente.

2. ALOPECIA FRONTAL FIBROSANTE: ESTUDIO
RETROSPECTIVO DE 75 PACIENTES

P. Maldonado Cid?, V.M. Leis Dosil?, C. Garrido Gutiérrez?,
S. Salinas Morena®, I.J. Thuissard Vasallo<, C. Andreu Vazquez?
y R.M. Diaz Diaz?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes.
Escuela de doctorado e investigacion (EDI). “Departamento

de Farmacia y Biotecnologia. Universidad Europea de Madrid.
Villaviciosa de Odoén. Espana.

Antecedentes y objetivo. La alopecia frontal fibrosante (AFF) es
un tipo de alopecia cicatricial cuya incidencia esta aumentando.
Existen varias series publicadas que describen las caracteristicas de
estos pacientes. Detallamos las caracteristicas demograficas, clini-
cas, y los tratamientos utilizados en los pacientes con AFF atendi-
dos en la consulta de Tricologia de nuestro hospital.

Material y métodos. Se han recopilado de forma retrospectiva datos
de todos los pacientes diagnosticados de AFF atendidos en la consul-
ta de Tricologia del Hospital Universitario Infanta Sofia desde mayo
de 2016 a mayo de 2018. Se ha realizado analisis estadistico para
investigar posible correlacion entre la gravedad, el patron clinico y
la necesidad de tratamiento oral con el resto de variables recogidas.
Resultados. Se incluyen un total de 75 pacientes (73 mujeres y 2
varones). El diagnostico en la mayoria de los casos fue clinico, se
realiz6 estudio histolégico en el 17,3% de los pacientes. La edad
media de inicio del cuadro fue de 60,8 anos. El 93,3% de los casos
presentaba afectacion de las cejas, y en el 9,6% de los casos se
objetivaron signos de liquen orogenital. El 14,7% de los pacientes
asociaba hipotiroidismo, y en el 20% se observaron signos de rosa-
cea. Solo un 18,2% de los pacientes con patron difuso presentaba
retroceso grave. En los pacientes inestables y/o sintomaticos se
instauro tratamiento oral o intralesional, logrando la estabilizacion
en el 75% de los casos. Un 66,7% de pacientes con rosacea y un 50%
de pacientes con papulas faciales precisaron tratamiento sistémico.
Conclusién. La mayoria de nuestros pacientes son mujeres posme-
nopausicas. Hemos encontrado una proporcion de casos con liquen
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orogenital mayor que en poblacion general y menor gravedad en
pacientes con patron difuso. Se ha objetivado la presencia de papu-
las faciales con mas frecuencia en pacientes mas jovenes, y mayor
probabilidad de necesitar tratamiento oral en los pacientes con
rosacea y con papulas faciales.

3. CARCINOMA EPIDERMOIDE DE LA UNIDAD UNGUEAL

E. Garcia-Zamora?, R. Mifano Medrano?, M. Vela Ganuza?,
J. Martin Alcalde?, C. Sarrd Fuente?, E. Garcia Garcia®,
F.J. Pinedo Moraleda® y J.L. Lopez-Estebaranz?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Fundacién Alcorcon. Alcorcon. Espafia.

Introduccién. El carcinoma espinocelular (CE) es el tumor maligno
ungueal mas frecuente. Por lo general suele ser un tumor de lento
crecimiento y el prondstico, tanto en la forma infiltrante como en
la forma in situ es bueno, con pocos casos de metastasis descritos.
Material y métodos. Estudio descriptivo retrospectivo de todos los
pacientes con CE de la unidad ungueal diagnosticados en el Hospital
Universitario Fundacion Alcorcon y tratados mediante cirugia mi-
crografica de Mohs (CMM) desde enero 2006 hasta octubre 2019.
Resultados. A lo largo de 14 anos hemos diagnosticado y tratado a
8 pacientes (10 lesiones) con CE ungueal mediante CMM. Seis varo-
nes (75%) y 2 mujeres (25%), con una edad media al diagnostico de
61,3 anos. El 50% de los tumores (5/10) se localizaron en el pulgar
de la mano. El tiempo medio hasta el diagnostico fue de 3,5 afos y
la media de estadios de CMM fue de 3,1 (rango 1-6). Tras una media
de 4,3 anos de seguimiento, 2 pacientes han presentado recidiva
local de la lesion.

Discusion y conclusién. EL CE es el tumor maligno mas frecuente
de la unidad ungueal. Con frecuencia se produce un retraso diag-
nostico que demora su tratamiento. La CMM es una técnica efectiva
de tratamiento, aunque precisa de experiencia tanto en la ejecu-
cion de la técnica quirtrgica como en el estudio histopatologico de
la pieza debido a la peculiaridad anatémica de la unidad ungueal.

4. LINFEDEMA GENITAL

S. Tabbara-Carrascosa, N. Silvestre-Torner, M. Martinez- Garcia,
J. Roman-Sainz. M. Dorado-Fernandez, A. Imbernén-Moya,

M. Martinez-Pérez, E. Vargas-Laguna. E. Fernandez-Cogolludo,
M.A. Gallego-Valdés y A. Aguilar Martinez

Hospital universitario Severo Ochoa. Leganés. Madrid. Espaia.

Introduccion. El linfedema genital puede ser primario, debido a mu-
taciones genéticas que alteran la formacion de los vasos linfaticos y
se suele diagnosticar en la infancia, o secundario. La etiologia mas
frecuente del linfedema secundario a nivel mundial es la filariasis,
pero en nuestro medio es la patologia tumoral, debido a obstruccion
del sistema linfatico o secundaria a los tratamientos realizados (ciru-
gia y radioterapia). El linfedema urogenital como manifestacion ini-
cial de una neoplasia es una complicacién poco frecuente, que
precisa de abordaje multidisciplinar para su diagnostico.

Caso clinico. Varon de 72 aios sin antecedentes relevantes, que
presentaba edema en region genital, suprapubica e inguinal, de un
mes de evolucion. Inicialmente se trato con antibioterapia sin me-
joria. Se realiz6 una TAC abdominopélvica con diagnostico de pani-
culitis mesentérica, biopsia cutanea con diagndstico de paniculitis
septal, asi como despistaje de otras causas infecciosas (TB, filaria-
sis). Las pruebas de imagen (ecografia, TAC, PET-TC, RM, linfogra-
fia, linfogammagrafia) no encontraron obstruccion de los vasos
linfaticos por neoplasias. Durante el ingreso el edema progresoé a
otras localizaciones, provocando ascitis y derrame pleural bilateral.
Finalmente se llego al diagnostico de adenocarcinoma gastrico me-
diante gastroscopia con toma de biopsias aleatorias.

Discusion. Presentamos a un varén con adenocarcinoma del tubo
digestivo que comenzo6 como linfedema urogenital como manifesta-
cion aislada. Tras descartar causas infecciosas del linfedema, la
alta sospecha de malignidad llevé a una busqueda exhaustiva de
neoplasia oculta mediante multiples pruebas complementarias. La
negatividad del estudio a pesar de la elevada sospecha llevo a rea-
lizar biopsias aleatorias que fueron las que llevaron al diagnéstico
correcto. Destacamos la dificultad diagnostica de este caso clinico
a pesar del alto grado de sospecha de paraneoplasia.
Conclusiones.
« El linfedema genital puede ser una manifestacion inicial de una
neoplasia oculta.
« La paniculitis mesentérica puede ser desde un hallazgo inciden-
tal hasta un signo asociado a neoplasias malignas.
« En casos en los que exista mala evolucion a pesar del despistaje
de causas fatales con pruebas complementarias, se debe consi-
derar la laparotomia exploratoria.

5. LESIONES CUTANEAS, FIEBRE Y SEROSITIS

C. Moya Martinez?, L. Haya Martinez?, J. Torre Castro?,
L. Nuiiez Hipdlito?, M. Rodriguez Pinilla®, E. Macias® y L. Requena?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espaia.

Introduccion. La enfermedad de Kikuchi fue descrita inicialmente
en Japdn en 1972 de forma casi simultanea por Kikuchi y Fujimoto.
Se trata de una entidad benigna, poco frecuente y generalmente
autolimitada, de probable etiologia viral o autoinmune, caracteri-
zada por adenopatias multiples, clinica constitucional y afectacion
cutanea hasta en el 40% de los casos.

Caso clinico. Mujer de 21 afos natural de Cochabamba, Bolivia, y sin
antecedentes personales conocidos, acude a urgencias por cuadro fe-
bril de hasta 39 °C, de 3 semanas de evolucion asociando vomitos,
tos, disnea y artralgias. A la exploracion fisica presentaba adenopatias
axilares bilaterales y laterocervicales. En cuero cabelludo nédulos
asintomaticos, infiltrados, con bordes eritematosos y centro ulcero-
necroético del mismo tiempo de evolucion. En ceja izquierda presen-
taba un nddulo eritematoviolaceo indurado al tacto no doloroso que
habia aparecido en los ultimos dias. En las pruebas realizadas en ur-
gencias se evidenciaron derrame pleural derecho y derrame pericar-
dico. La paciente habia realizado su ultimo viaje a Bolivia en agosto,
no recordaba picaduras y negaba contacto reciente con animales o el
campo. Bajo la sospecha principal de que las lesiones cutaneas pudie-
ran ser debidas a infiltracion por proceso linfoproliferativo, ectima
gangrenoso o infeccion flngica se realizd biopsia de uno de los nddu-
los en cuero cabelludo. En el estudio histopatologico se observaron
algunos queratinocitos necroticos aislados en epidermis y dermatitis
de la interfase, junto con un infiltrado de células grandes de citoplas-
ma amplio alrededor de vasos y anejos en dermis superficial. Dichas
células eran positivas para CD68, MNDA y MPO. Ademas, habia abun-
dantes células CD123 y SPIB positivas, compatibles con células dendri-
ticas plasmocitoides. No se identificaron células CD34 ni EBER
positivas, y la tincion de Zhiel-Neelsen fue negativa. Estos hallazgos
junto con el cuadro clinico hicieron pensar en enfermedad de Kikuchi
como primera posibilidad, por lo que se realizo biopsia de un ganglio
axilar que confirmé el diagnostico. Se realizé también el diagnostico
de LES, al presentar la paciente trombopenia, linfoneutropenia, con-
sumo del complemento, adenopatias multiples, serositis y ANA+. Du-
rante el ingreso se pauto tratamiento con bolos de metilprednisolona
por la sospecha de sindrome hemofagocitico incipiente ante empeo-
ramiento progresivo de las citopenias y elevacion persistente de la
ferritina. Posteriormente se evidencio IgM positiva para Parvovirus
B19, considerando esta infeccion como posible detonante del cuadro.
Tras la estabilizacion y mejoria clinica del proceso agudo la paciente
fue dada de alta con prednisona oral en pauta descendente y Dolquin,
con buen control por el momento.
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Discusion. La enfermedad de Kikuchi-Fujimoto, también conocida
como lindafenitis necrosante histiocitica, es una entidad mas fre-
cuente en mujeres, que se caracteriza por adenopatias, fiebre y sin-
tomas seudogripales, siendo la piel el 6rgano mas frecuentemente
afectado tras la afectacion ganglionar. Las lesiones cutaneas son muy
variadas, afectando sobre todo a cara, extremidades superiores y
tronco. El diagndstico se realiza a través de la biopsia ganglionar,
siendo caracteristica la visualizacion de focos necréticos paracorti-
cales con cariorrexis no neutrofilica. Estos focos estan rodeados de
histiocitos CD68+, CD163+, MPO+ y células dendriticas plasmocitoides
CD123+. La etiologia de este cuadro no esta clara, aunque varias in-
fecciones incluido VEB, parvovirus B-19, VIH y VHH6 se han implica-
do. También se ha descrito asociacion con LES, aunque la naturaleza
de esta relacion no esta clara, aconsejandose realizar seguimiento a
largo plazo de estos pacientes por la posibilidad de desarrollar LES
hasta en un 25% de los casos segln algunas series. Entre sus principa-
les diagndsticos diferenciales se encuentran procesos linfoprolifera-
tivos malignos, enfermedades del tejido conectivo e infecciones,
incluido el VIH. Dado que la piel es un 6rgano de afectacion muy
frecuente en esta entidad, los dermatdlogos deben estar familiariza-
dos con esta forma de presentacion del cuadro clinico a fin de evitar
al paciente procedimientos mas agresivos e innecesarios.
Conclusion. Presentamos el caso de una mujer de 21 anos previa-
mente sana con cuadro clinico e histopatoldgico compatible con
enfermedad de Kikuchi. Destacamos la dificultad diagnostica de la
entidad y la posible asociacion con LES.

6. LEVANTANDO AMPOLLAS. O NO

E. Tarin Vicente?, L. Quintana Castanedo?, E. Sendagorta Cudos?,
A. Nufio Gonzalez?, K. Magaletskyy?, K. Krasnovska?, F. Arias Lotto®
y P. Herranz Pinto?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espafa.

Introduccion. Presentamos el caso de una forma de pénfigo para-
neoplasico con manifestaciones cutaneas SSJ-like y liquenoides, y sus
dificultades y particularidades de cara al diagnodstico y el manejo.
Caso clinico. Paciente de 58 afos que consultd por un cuadro muco-
cutaneo con lesiones de evolucion torpida que inicialmente planted
el diagndstico de un sindrome de Stevens-Johnson, pero que con la
evolucion y la deteccion de una neoplasia hematologica previamente
oculta acabo siendo diagnosticado de un pénfigo paraneoplasico con
un predominio de manifestaciones inflamatorias atribuibles a una
respuesta inmune adaptativa predominantemente Th1, con lesiones
liquenoides, ausencia de acantdlisis en la histologia y negatividad en
IFD o deteccion de anticuerpos. La evolucion de la enfermedad con
el posible desarrollo de bronquiolitis obliterante asociada y la escasa
respuesta a todas las opciones terapéuticas planteadas condujeron a
un desenlace fatal en pocos meses tras el diagnostico.

Discusion y conclusiones. El pénfigo paraneoplasico es una entidad
fisiopatogénicamente compleja. La afectacion mucocutanea es muy
polimorfa y, ademas, puede preceder a la deteccion de la neoplasia
de base, siendo frecuente el retraso en reconocer esta patologia.
Existen formas clinicas mas asociadas a una activacion inmunologi-
ca celular que pueden ser seronegativas y no presentar los marca-
dores humorales clasicamente empleados para el diagnéstico, y ser
refractarias a los tratamientos convencionales.

7. PSORIASIS Y ACANTOLISIS TIPO GROVER EN PACIENTE
TRATADO CON PEMBROLIZUMAB

R. Sampedro-Ruiz?, L. Martos-Cabrera?, A. Fernandez-Bernaldez?,
J. Fraga®, M. Aragiies® y E. Daudén?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario La Princesa. Madrid. Espafa.

Introduccién. Pembrolizumab es un anti-PD1 perteneciente, junto
con los anti-CTLA4, a los farmacos antitumorales inhibidores del
punto de control inmunoldgico (iPCl). Como efecto adverso ocasio-
nan reacciones inmunomediadas contra autoantigenos.

Caso clinico. Varon de 70 anos, valorado en nuestras consultas en
Feb 19 tras haber recibido 2 dosis de pembrolizumab para un carci-
noma de pulmon. Referia aparicion, a los 8 dias del inicio del farma-
co, de pequefias papulas en tronco, eritematoescamosas y algunas
costrosas que hicieron plantearse una psoriasis en gotas o enferme-
dad de Grover (EG). También presentaba de forma simultanea brote
de placas eritematoescamosas extensas en codos, rodillas y sacro.
Como antecedente relevante referia una psoriasis en placas leve.
Nunca habia presentado brote de lesiones papulosas o tan extensas.
Negaba fiebre u otros sintomas, tampoco habia tenido ingresos re-
cientes y no habia iniciado otros nuevos farmacos. Una biopsia mos-
tré acantosis con paraqueratosis, disminucion del estrato granuloso,
pUstulas espongiformes y acantolisis focal y disqueratosis. Todo ello
llevo a un diagnostico anatomopatologico de dermatitis psoriasifor-
me con cambios tipo EG. En el seguimiento, el paciente persistié con
lesiones a pesar de corticoides topicos y suspension del pembrolizu-
mab, y empeor6 con UVBBE. Posteriormente se ha iniciado acitreti-
no, desapareciendo las papulas, y solo persistiendo escasas placas.
Discusion. Presentamos un caso con lesiones cutaneas tras el inicio
de pembrolizumab con histologia de psoriasis y acantolisis tipo EG.
Se ha descrito en numerosas ocasiones psoriasis en pacientes trata-
dos con iPCl. En cuanto a la EG, existen 9 casos publicados atribui-
dos a iPCl: 7 con anti-CTLA4 + anti-PD1; y solo 2 con anti-PD1 en
monoterapia (pembrolizumab en ambos). No se ha publicado ningln
caso con cambios simultaneos de psoriasis y acantdlisis. Nos plan-
teamos varias hipotesis para explicar estos hallazgos. En primer
lugar, podrian ser incidentales, fendmeno que se ha descrito en
biopsias en las que clinicamente no era esperable encontrar estos
cambios. Creemos que este no es nuestro caso, ya que las lesiones
cutaneas sugirieron desde el inicio una posible EG. Otra opcion es
que ambas enfermedades casualmente hayan coincidido: una pso-
riasis por anti-PD1y EG sin relacion con este. En contra de ello esta
la ausencia de desencadenantes de EG, la relacion temporal estre-
cha entre el inicio del farmaco y el brote, y la aparicion simultanea
de lesiones psoriasiformes y papulosas. Si bien no podemos descar-
tar del todo lo anterior, creemos que los cambios acantoliticos de
nuestro paciente han sido mediados por el pembrolizumab. Existen
experimentos que sugieren que algunos casos de EG pueden tener
un mecanismo inmunomediado, lo que explicaria que la inmunote-
rapia indujera esta histologia. Hay publicados 9 casos de EG atribui-
do a iPCl. En proximos afos sabremos si es un efecto adverso
excepcional de estos o se trata de una asociacion infranotificada.

8. LO QUE EL ERITEMA FACIAL ESCONDE

M.S. Vallejo-Ruiz?, A. Guerrero-Torija?, M. Blanco-Calvo?,
A. Huerta-Vena?, J. Tardio-Dovao®, A. Romero-Maté?,

D. Bernal-Belloc, C. Martinez-Moran?, A. Hernandez-NUnez?
y J. Borbujo?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
<Servicio de Medicina Interna. Hospital Universitario de
Fuenlabrada. Madrid. Espana.

Introduccién. La dermatomiositis es una enfermedad poco frecuen-
te, englobada dentro de las miopatias inflamatorias idiopaticas.
Puede cursar con multiples manifestaciones dermatologicas, algu-
nas de ellas caracteristicas mientras que otras son poco frecuentes
y obligan a realizar un amplio diagnostico diferencial.

Caso clinico. Mujer de 49 afios que acudio a urgencias por lesiones
faciales eritematosas pruriginosas con diagnostico inicial de eccema.
Ante el empeoramiento y su nueva visita a urgencias, en la que pre-
sentaba edema facial, papulas eritematoviolaceas hiperqueratosicas
en las articulaciones metacarpofalangicas e interfalangicas, y bandas
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lineales de eritema en zona dorsal, se diagnostico de dermatomiosi-
tis y se procedio a su ingreso. La paciente evoluciono favorablemen-
te y el estudio de extension fue negativo. Al cabo de un mes
empeoro tanto de las lesiones cutaneas como de la debilidad muscu-
lar proximal, por lo que ingresé nuevamente. Durante el segundo
ingreso, la PET-TAC demostro carcinomatosis peritoneal, adenopatias
retroperitoneales y ovarios con captaciones patolégicas. La cirugia
citorreductora confirmé el diagnostico de carcinoma seroso de alto
grado ovarico bilateral con carcinomatosis peritoneal. Tras la cirugia
y manteniendo el tratamiento sistémico de la dermatomiositis, la
paciente presenté mejoria progresiva con control de los sintomas
generales y resolucion del edema facial y las papulas de Gottron.
Discusion. La dermatomiositis paraneoplasica afecta a un 20-25%
de los pacientes con dermatomiositis. El mayor riesgo de desarrollo
de neoplasia se da durante el primer afno. Son factores de riesgo la
edad avanzada, la ausencia de respuesta al tratamiento, la disfagia
y los anticuerpos anti-TIF1-gamma. Es importante realizar pruebas
complementarias para descartar la presencia de cancer, aunque
actualmente no hay una guia estandarizada sobre las pruebas que
se deben solicitar. El tratamiento consiste en la eliminacion del
tumor, asi como los corticoides sistémicos a dosis altas combinados
con inmunosupresores.

Conclusiones. 1) la dermatomiositis paraneoplasica puede presen-
tarse con manifestaciones cutaneas poco frecuentes que obligan a
realizar el diagndstico diferencial con otras enfermedades; 2) la
mala evolucion de los pacientes a pesar del tratamiento debe obli-
garnos a incidir en la busqueda del tumor, para lo que puede ser Gtil
la PET-TAC.

9. LESIONES MAMARIAS CON HISTOLOGIA
GRANULOMATOSA ASOCIADAS A MANIFESTACIONES
SISTEMICAS: UN RETO DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO

H. Mufioz-Gonzalez?, A. Lopez-Valle?, M. Penalba-Torres?,
J. Fulgencio-Barbarin?, J. Jiménez Almohacid®, A. Calleja-Algarra?,
P.L. Ortiz-Romero® y C. Postigo-Llorente?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espaiia.

La mastitis granulomatosa idiopatica es un proceso inflamatorio de
etiologia incierta para cuyo diagnostico es necesaria la exclusion de
otras etiologias y enfermedades granulomatosas. El relativo desco-
nocimiento de esta entidad hace frecuente el retraso diagnostico,
aumentando con ello las secuelas cicatriciales de la enfermedad.
Presentamos el caso de una paciente de 25 afos valorada por lesio-
nes nodulares dolorosas en cara anterior de ambas piernas de una
semana de evolucion, asociando fiebre y artralgias. Por otra parte,
la paciente referia otras lesiones cutaneas en mama izquierda de
3 meses de evolucion por las que ya habia consultado previamente,
habiendo recibido hasta 3 ciclos de antibioterapia por sospecha de
mastitis infecciosa bacteriana. Se realizaron biopsias cutaneas de
las lesiones de las piernas y la mama, observandose respectivamen-
te afectacion de los septos del paniculo adiposo por un infiltrado
linfocitario con presencia de granulomas compatible con diagnosti-
co clinico de eritema nodoso y un infiltrado inflamatorio linfocitario
con presencia de células gigantes y estructuras granulomatosas en
la biopsia mamaria. Se realiz6 despistaje de otras patologias sisté-
micas asociadas, incluyendo sarcoidosis y tuberculosis. Ante la nor-
malidad del resto de las pruebas complementarias se llego al
diagnostico de mastitis granulomatosa idiopatica. Se inicié trata-
miento corticoideo sistémico con buen control de sintomas
sistémicos pero torpida evolucion de las lesiones mamarias, aso-
ciandose posteriormente otros inmunosupresores (metotrexato,
azatioprina) y tratamientos adyuvantes (colchicina, minociclina),
con respuesta variable. Tras el inicio de tratamiento con adalimu-
mab, la paciente ha presentado buena evolucion con estabilizacion
clinica. La mastitis granulomatosa idiopatica es una enfermedad

inflamatoria poco conocida que clinicamente puede simular una
hidradenitis supurativa. Sin embargo, presenta caracteristicas
histopatologicas especificas con la presencia de granulomas y aso-
cia con frecuencia otras manifestaciones sistémicas, especialmente
paniculitis tipo eritema nodoso y artralgias. Se debe realizar siem-
pre un diagnostico diferencial de exclusion, incluyendo en el mismo
otros procesos granulomatosos como la tuberculosis y la sarcoido-
sis. El manejo terapéutico de estos pacientes es controvertido, de-
bido a la escasa casuistica previa, siendo manejados habitualmente
de manera similar a otras enfermedades inflamatorias. En casos
refractarios a tratamientos inmunosupresores clasicos, el adalimu-
mab puede constituir una opcion terapéutica. La sospecha diagnos-
tica permite establecer un temprano diagnéstico y un correcto
tratamiento, mejorando con ello la calidad de vida del paciente.

10. NODULOS EN MIEMBRO SUPERIOR DERECHO
EN PACIENTE INMUNOCOMPROMETIDO. A PROPOSITO
DE UN CASO

C. Garcia Martin?, J.L. Galan Sanchez?, K. Diez Madueno?,
C. Mauleodn Fernandez?, M.A. Martin Diaz?, S. Alonso Garcia®,
B. Sanchez Artolac, M.E. Alvarezc y P. de la Cueva Dobao?

aServicio de Dermatologia y Venereologia. *Servicio de Anatomia
Patoldgica. <Servicio de Medicina Interna. Servicio de Microbiologia.
3. Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espafia.

Introduccion. Se presenta el caso de un paciente de 68 afos, con
multiples antecedentes entre los que cabe destacar SMD tipo ARSA-
T en tratamiento con EPO mensual, espondiloartropatia seronega-
tiva, enfermedad aneurismatica multiple con expresion en SNC en
tratamiento con dexametasona, el cual presentaba lesiones asinto-
maticas en antebrazo derecho de 2 meses de evolucion.

Historia clinica. La microscopia directa con tincién de PAS mostro
la presencia de hifas septadas de coloracion negruzca, asi como la
presencia de abundantes granulomas, todo ello sugestivo de infec-
cion por hongos dematiaceos. El cultivo evidencid el crecimiento de
Exophiala jeanmalsei, llegando al diagnostico de feohifomicosis
cutanea. La respuesta al tratamiento oral fue insuficiente, por lo
que el paciente preciso ingreso para inicio de tratamiento intrave-
noso con anfotericina B liposomal, presentando durante el mismo
multiples complicaciones, como bacteriemia por K. pneumoniae
BLEE, y efectos secundarios del tratamiento. Finalmente el pacien-
te fallecio 23 dias después del ingreso.

Conclusiones. Las infecciones cutaneas por hongos dematiaceos,
entre ellos la feohifomicosis, requieren una alta sospecha diagnos-
tica y una estrecha colaboracion multidisciplinar, especialmente
con servicios de anatomia patoldgica y microbiologia, asi como el
inicio de tratamiento precoz de cara a evitar posible extension de
la enfermedad, con la morbimortalidad que ello conlleva.

Madrid, 28 de noviembre de 2019

1. COLGAJOS EN ISLA TUNELIZADOS PARA LA REPARACION
DE DEFECTOS CUTANEOS FACIALES: ESTUDIO
RETROSPECTIVO DE UNA SERIE DE 5 CASOS EN EL HGUCR

M. Rogel Vence, L. Gonzalez Ruiz, M. Carmona Rodriguez,
M. Franco Mufnoz, M.P. Sanchez Caminero y G. Romero Aguilera

Hospital General Universitario de Ciudad Real. Ciudad Real.
Espana.

Los colgajos en isla tunelizados son una alternativa quirtrgica a las
plastias o colgajos convencionales, que aunque de mayor comple-
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jidad, presentan buenos resultados estéticos y funcionales. Pre-
sentamos una serie de 5 casos en los que se ha realizado este tipo
de colgajos en distintas regiones anatomicas faciales, llevadas a
cabo entre los anos 2016-2019 en el Hospital General Universitario
de Ciudad Real. De los cinco casos descritos, dos fueron colgajos
en isla tunelizados mediofrontales empleados para cubrir defectos
en punta nasal; dos fueron colgajos en isla tunelizados paranasales
con los que se cubrieron defectos en punta-lateral nasal; uno de
ellos fue un colgajo supraciliar que se utilizé para cubrir un defec-
to en parpado superior-region infraciliar. En todos los casos lleva-
mos a cabo este tipo de reparacion en defectos cutaneos faciales
de varios centimetros de diametro, tras la realizacion de cirugia
oncologica, dos de ellos cirugia de Mohs y tres cirugia convencio-
nal. En todos los pacientes las lesiones extirpadas fueron carcino-
mas basocelulares, y el estudio AP mostro bordes libres de tumor.
Ademas, se recogen datos del postoperatorio y seguimiento clini-
co, comprobando el buen resultado estético y funcional de este
tipo de colgajos. Presentamos una serie de cinco pacientes, en los
que la realizacion de colgajo en isla tunelizado resulté una opcion
terapéutica eficaz. En todos ellos el defecto a cubrir fue derivado
de una cirugia oncoldgica previa, y no se encontraron diferencias
significativas en los resultados postoperatorios segln las distintas
regiones anatomicas faciales. En ninguno de los casos hubo compli-
caciones durante la realizacion de la reparacion quirdrgica. Solo
en uno de los pacientes existieron complicaciones de menor impor-
tancia en el tiempo postoperatorio. Los colgajos en isla tuneliza-
dos resultan una opcion terapéutica eficaz para cubrir defectos
quirdrgicos amplios. De mayor complejidad que otro tipo de colga-
jos, suponen una alternativa Gtil y con buenos resultados en pa-
cientes y regiones anatomicas seleccionadas. Aportamos una serie
de cinco casos con los que pretendemos ilustrar el procedimiento
y mostrar los resultados estéticos y funcionales de este tipo de
colgajos, siendo una opcion mas en el arsenal terapéutico del der-
matologo a la hora de reparar defectos cutaneos.

2. SINDROME DRESS Y PSORIASIS: ;ASOCIACION
O DESENCADENANTE?

C. Vico-Alonso, H. Mufoz-Gonzalez, A. Lopez-Valle,
J.L. Rodriguez Peralto, C. Zarco Olivo, C. Postigo-Llorente
y P.L. Ortiz-Romero

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patologica. Hospital
Universitario 12 de Octubre. Madrid. Espana.

Introduccioén. El sindrome Dress (drug reaction with eosinophilia
and systemic symptoms) es una reaccion farmacoldgica con mani-
festaciones cutaneas y afectacion de 6rganos internos potencial-
mente mortal. Su patogenia aln no esta establecida pero la
reactivacion de determinados herpesvirus asi como la modificacion
del sistema linfocitico con liberacion de citoquinas proinflamatorias
suponen dos mecanismos fuertemente implicados.

Caso clinico. Una mujer de 33 afnos, con antecedentes familiares
de psoriasis y personales de un xantoastrocitoma pleomorfo en re-
mision completa, consulto por un cuadro de fiebre, eritrodermia
descamativa y linfadenopatias de un mes de evolucion, precedido
de un probable sindrome mononucledsido. La paciente habia reci-
bido quimiorradioterapia para el tumor cerebral y habia instaurado
tratamiento con levetiracetam tras una crisis parcial 12 semanas
previas al inicio de la sintomatologia por la que consultaba. Anali-
ticamente destacaba hiperglucemia, deterioro de la funcion renal,
aumento de las enzimas hepaticas y eosinofilia. Las serologias fue-
ron negativas para virus hepatotropos, VEB, CMV, mycoplasma, par-
vovirus, lUes y VIH. Las PCR para HHV-6 y HHV-8 también fueron
negativas. Asimismo, los estudios en piel y en sangre del inmunofe-
notipo y reordenamiento del TCR fueron normales, como también
lo fueron los ANA. En dias posteriores, una eosinofiluria y la presen-
cia del anticuerpo anti-GAD65 positivo asi como la disminucion del

péptido-C confirmaron una afectacion visceral en forma de nefritis
intersticial inmunoalérgica y una diabetes mellitus pancreatopriva.
El diagnéstico de sindrome DRESS se considerd como el mas proba-
ble retirandose el levetiracetam. La biopsia de piel confirmé la
presencia de una dermatitis de interfase con paraqueratosis con-
fluente y eosinofilia dérmica sugiriendo una toxicodermia asociada
a una probable psoriasis subyacente. La paciente ha presentado
recaidas frecuentes cutaneas (en forma de dermatitis psoriasiforme)
y analiticas (eosinofilia) a pesar de tratamiento inmunosupresor.
Tras 16 meses de seguimiento, presenta clinica e histopatologica-
mente una psoriasis leve establecida.

Conclusion. Las recaidas mantenidas a largo plazo en el sindrome
DRESS han sido descritas. La peculiaridad de nuestro caso reside en
las recaidas cutaneas prolongadas en el tiempo y que ademas ad-
quieren una morfologia psoriasiforme, en una paciente con fuerte
carga familiar de psoriasis. Creemos que el cuadro de hipersensibi-
lidad en relacion al levetiracetam ha podido actuar de desencade-
nante de una psoriasis franca, siendo escasa la literatura cientifica
al respecto.

3. TUMORACION EQUIMOTICA EN ESCOTE DE RAPIDA
EVOLUCION

L. Nuiez Hipdlito?, R. Paz Perez®, L. Haya Martinez?,
C. Moya Martinez?, J.Torre Castro®, M. Pinillacy L. Requena?

aServicio de Dermatologia y <Servicio de Anatomia Patoldgica.
Fundacién Jiménez Diaz. *Servicio de Dermatologia. Hospital
General de Villalba. Madrid. Espafia.

Introduccion. El sarcoma mieloide (SM) segin la OMS es una masa
tumoral consistente en blastos mieloides que ocurre en una locali-
zacion anatomica diferente a la médula 6sea.

Caso clinico. Mujer de 85 afos sin antecedentes de interés deri-
vada por lesion cervical asintomatica de 15 dias de evolucion. A la
exploracion se evidenciaba un nédulo firme con hematoma perile-
sional extenso que en 7 dias evoluciona a una gran masa formada
por tumoraciones irregulares eritemato-violaceas con equimosis
intensa. Se realiz6 biopsia de la lesion con sospecha clinica de
angiosarcoma. El estudio histopatologico mostré una dermis infil-
trada en su totalidad por una proliferacion de células atipicas de
aspecto blastico, con nucleos redondos, escaso citoplasma claro,
cromatina finamente granulada y nucléolos pequefos. Dichas cé-
lulas expresaban CD56, CD43, MNDA y CD4; siendo negativas para
TDT, CD20, CD30, MPO, CD8, ALK y EBER. El inmunofenotipo en
médula dsea presentaba infiltracion por células de estirpe mono-
citica aberrante de gran tamafo (11% de celularidad global) que
no alcanza criterios de leucemia siendo normal el estudio en san-
gre periférica por lo que se diagnostica de SM. En pruebas de
imagen destacaba una lesion en pancreas de nueva aparicion asi
como multiples lesiones hepaticas sugestivas de metastasis. Se
decide manejo paliativo debido a un deterioro general rapida-
mente progresivo falleciendo la paciente a los 3 meses del
diagnéstico.

Discusion. El SM, también denominado sarcoma granulocitico, clo-
roma o tumor mieloide extramedular es una neoplasia muy poco
frecuente que puede afectar a cualquier érgano aunque las locali-
zacion mas frecuente son la piel, 6rganos linfoides, tracto gastroin-
testinal y hueso. Casi siempre aparece asociado a leucemia aguda,
siendo aleucémico al diagnostico en menos de un 25% de los casos.
El diagnostico puede ser un reto ya que la positividad de las tincio-
nes de inmunohistoquimica es muy variable y hay pérdida de expre-
sion de antigenos asociados a mieloblastos debido al alto grado de
desdiferenciacion. Sin embargo, la combinacion de positividad en
los anticuerpos CD43, lisozima, MPO, CD68, CD117 y CD34 pueden
ayudar a identificar los casos sospechosos.

Conclusion. Presentamos un caso raro de afectacion cutanea por
SM de comportamiento agresivo. El reconocimiento del mismo po-
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dria contribuir a una mejor comprension de su patogénesis y tener
implicaciones futuras para el pronostico de este tumor.

4. ALTERNATIVA TERAPEUTICA EN ULCERAS
COMPLICADAS DE MIEMBROS INFERIORES

C. Sarr6 Fuente?, M. Vela Ganuza?, J. Martin Alcalde?,
A. Muhiz de Lucas?, R. Minano Medrano?, E. Celi Altamirano®
y J.L. Lopez Estebaranz?

Servicios de °Dermatologia y *Cirugia General. Hospital
Universitario Fundacion Alcorcén. Madrid. Espana.

Introduccién. Las uUlceras cronicas complicadas son un problema
creciente, con alta tasa de morbimortalidad. La terapia de presion
negativa (Vaccum Assisted Closure; VAC) aplicada sobre los injertos
cutaneos ha sido descrita como una alternativa para el manejo de
estas. Describimos 4 casos de Ulceras de miembros inferiores trata-
das con este sistema en nuestro hospital.

Casos clinicos. Dos mujeres (de 85y 91 afios) con Ulceras secunda-
rias a hematomas disecantes, y dos varones (de 79 y 57 ahos) con
Ulceras posfascitis necrotizante fueron tratados mediante la reali-
zacion de un injerto cutaneo y posterior cobertura con un disposi-
tivo VAC a presion continua de 75 mmHg. EL VAC se mantuvo 5 dias
y, tras ese tiempo, la mayoria de los pacientes pudieron ser ambu-
latorizados con curas cada 48 horas. En todos los pacientes el injer-
to fue viable, aunque presentaron complicaciones de diversa
gravedad.

Conclusiones. La técnica de cierre con injerto y colocacion de VAC
ha sido descrita como una buena alternativa de tratamiento para
los casos de Ulceras cronicas complicadas, presentando un cierre
mas rapido, menor dolor y menor estancia hospitalaria que en los
tratamientos convencionales. Exponemos 4 casos de Ulceras trata-
das con dicha técnica en nuestro centro, con muy buena evolucion
y rapida recuperacion postoperatoria. No obstante, para que la téc-
nica sea exitosa es importante la cuidadosa seleccion de los pacien-
tes, asi como un buen protocolo de cuidados ambulatorios.

5. EXANTEMA'Y LESIONES EN ALAS DE MARIPOSA
EN PACIENTE HEMATOLOGICO

L. Martos Cabrera, R. Sampedro Ruiz, A. Reolid Pérez,
J. Sanchez Pérez, R. Arranz Saez, P. Muioz Hernandez,
J. Fraga Fernandez y E. Daudén Tello

Servicios de Dermatologia, Hematologia y Anatomia Patologica.
Hospital Universitario de la Princesa. Madrid. Espanfa.

Introduccion. Los inhibidores del punto de control inmunolégico
son farmacos empleados para el tratamiento de diferentes neopla-
sias dado a la capacidad de activacion de la respuesta inmune. Por
su mecanismo de accion, son frecuentes los efectos adversos de
origen inmunologico.

Caso clinico. Mujer de 37 afos, con linfoma Hodgkin refractario a
multiples lineas de tratamiento, ingresa en Hematologia por fiebre
de origen desconocido y lesiones malares a estudio. Habia recibido
dosis Unica de Nivolumab 12 dias antes de comienzo de la clinica,
sin otros cambios en el tratamiento. A la exploracion, a nivel facial
se observan placas eritematoedematosas malares (en alas de mari-
posa), asi como papulas y placas dispersas por tronco y miembros
superiores. Posteriormente, desarrolla erosiones en mucosa yugal,
cara lateral de lengua y gingivitis. Ademas, presenta afectacion
ocular en forma de sensacion de cuerpo extrafo e hiperemia con-
juntival. Presenta refractariedad a corticoides a dosis de 1,5mg/kg
por lo que se decide tratamiento con fotoféresis. Se realizan dos
biopsias cutaneas, que pese a recogerse en diferentes estadios cro-
noldgicos, se obtienen hallazgos similares: escasos queratinocitos
necraticos, degeneracion vacuolar de la union dermoepidérmica,

infiltrado linfocitico escaso en la dermis superior sin presencia de
eosinofilia ni depdsitos de mucina. Se realiza analitica sin hallazgos
significativos con bateria de inmunidad negativa.

Discusion. Ante dicha clinica, se plantea diferentes posibilidades
diagndsticas: erupcion tipo eritema exudativo multiforme, reaccion
medicamentosa tipo lupus inducido por Nivolumab, lupus inducido
por Nivolumab, enfermedad injerto contra huésped no relacionado
con el farmaco o inducido por este. Sin embargo, dado los hallazgos
histologicos, analiticos, la relacion temporal con el farmaco y la
evolucion, planteamos que pueda tratarse de un EICH exacerbado
por Nivolumab. Realizamos una busqueda bibliografica, encontra-
mos casos descritos en la literatura de EICH exacerbado por anti-
PD1 y casos de EICH con lesiones tipo eritema en alas de mariposa,
sin embargo, no encontramos ambos hallazgos en un mismo caso.
Probablemente, sea el primer caso descrito ya que muchas de las
reacciones cutaneas de estos pacientes son Unicamente evaluadas
por hematologos sin terminar de filiar el cuadro cutaneo.
Conclusion. Presentamos el primer caso de EICH con lesiones lupus-
like inducido por un inhibidor de PD1.

6. PAPULAS, COMEDONES Y TUMORES

A. Sanchez Herrero, A. Mateos Mayo, A.M. Rosell Diaz,

L.M. Nieto Benito, E. Hernandez de la Torre Ruiz,

I. Balaguer Franch, C. Lacasta Plasin, P. Garcia Piqueras,

A. Pulido Pérez, J.A. Avilés Izquierdo, M. Campos Dominguez
y R. Suarez Fernandez

Hospital General Universitario Gregorio Marandén. Madrid.
Espana.

Planteamiento. Existen multiples sindromes que asocian papulas
faciales con otras alteraciones sistémicas. El sindrome de Birt-
Hogg-Dubé responde a la triada: fibrofoliculomas o tricodiscomas,
quistes pulmonares y tumores renales.

Historia clinica. Caso 01: varon de 77 anos, exfumador, intervenido
de un oncocitoma renal a los 67 afos y lesiones quisticas pulmona-
res en el TC de estadiaje. Se solicita valoracion durante un ingreso
en M. Interna por presentar un posible absceso cutaneo. A la explo-
racion fisica lo que se evidencia son varios quistes infundibulares
con multiples lesiones papulosas blancoamarrillentas localizadas en
cuello, mejillas y punta nasal, destaca que muchas de ellas tienen
un comedon abierto en su parte superior. Se realizan tres biopsias,
siendo fibrofoliculomas todas ellas. Casos 2 y 3: después de explo-
rar a los dos hijos del paciente se evidencia que ambos dos tienen
multiples papulas en cara, cuello y escote. La biopsia de uno de
ellos es compatible con un tricodiscoma, mientras que el otro pre-
senta un fibrofoliculoma.

Discusion. El sindrome de Birt-Hogg-Dubé (BHD) se debe a mutacio-
nes en el gen de la foliculina, un gen supresor de tumores implicado
en la via de mTOR. Se trata de un sindrome raro de herencia autoso-
mica dominante. Las lesiones cutaneas aparecen entre la 2.7y 3.2
década de la vida, las mas frecuentes son los fibrofoliculomas vy tri-
codiscomas, lesiones que clinicamente son indistinguibles pero con
una histologia diferente. Recientemente se ha descrito una variante
comedogénica donde la lesion fundamental es un comedoén abierto
sobre una papula blancoamarillenta, el hallazgo de este signo en un
paciente en que se sospeche un sindrome que condicione aparicion
de papulas faciales y tumores debe hacernos pensar en el BHD. Otras
manifestaciones de este sindrome son quistes pulmonares, neumoto-
rax familiares y tumores renales (sobre todo la variante mixta onco-
citoma/cromofoba). Otros tumores como polipos de colon, tumores
pulmonares o melanoma han sido reportados en la literatura.
Conclusion. El sindrome de BHD tiene en la mayoria de pacientes
caucasicos una clinica cutanea muy florida, entre ella la presencia
de comedones multiples. El dermatologo es en muchas ocasiones el
encargado de enfocar el diagnostico del sindrome que presenta
el paciente con sus hallazgos clinicopatologicos.



76 Resiimenes de las comunicaciones de las reuniones de la Seccion Centro de la AEDV

7. Si, LAS FiS:I'ULAS ARTERIOVENOSAS SON TERRENO
DEL DERMATOLOGO

K. Magaletskyy Kharachko?, M. Feito Rodriguez?, M. Oro Ayude?,
E. Tarin Vicente?, K. Krasnovska?, N.M. Buitrago Sanchez’,
J.C. Lopez Gutiérreze, R. de Lucas Laguna® y P. Herranz Pinto?

aDermatologia, "Radiologia y <Cirugia Pldstica Infantil. Hospital
Universitario La Paz. Madrid. CHU de Pontevedra. Espana.

Una fistula arteriovenosa es una conexion anormal entre una arte-
ria y vena que elude el plexo capilar y conecta directamente los dos
circuitos sanguineos principales. La formacion de este circuito tie-
ne unas repercusiones tanto a nivel sistémico como local que es lo
que podriamos encontrar nosotros en nuestra consulta. Presenta-
mos el caso de un nifo de 18 meses que acude a consulta de derma-
tologia infantil. Como antecedentes relevantes, se trata un
paciente prematuro de 29 semanas que ha estado ingresado en UCI
neonatal durante 4 meses siendo diagnosticado de encefalopatia
hipoxico-isquémica y displasia broncopulmonar. Acude remitido
desde Malaga por sobrecrecimiento progresivo de pierna izquierda
desde los 3 meses de edad, siendo esta al nacimiento completa-
mente normal. A la inspeccion se observa aumento del perimetro
del miembro inferior izquierdo, acompainado ademas de aumento
de temperatura y vascularizacion sobre la superficie. A la palpacion
se aprecia thrill a nivel inguinal. Se solicita ecografia con hallazgos

de compatibles con fistula arteriovenosa izquierda con dilatacion
del sistema venoso, especialmente en el segmento iliaco externo.
Posteriormente, un angio-TC que demuestra una fistula en la raiz
del muslo izquierdo entre la arteria femoral profunda y la vena fe-
moral comun, apreciando un aumento de partes blandas con mar-
cada asimetria de todo el miembro inferior izquierdo con respecto
al derecho de evidente mayor longitud y volumen.

La gran mayoria de las fistulas arteriovenosas en los pacientes pe-
diatricos son congénitas pero no todas son visibles al nacimiento.
Algunas de estas, junto a otras anomalias como malformaciones
capilares y agrandamiento se pueden encuadrar en sindromes con-
génitos como el sindrome de Parkes Weber. Sin embargo, las fistulas
arteriovenosas adquiridas se diagnostican cada vez de forma mas
frecuente ante el aumento de procedimientos invasivos vasculares.
En el caso de nuestro paciente, fue diagnosticado inicialmente
como sindrome de Parkes Weber pero ante el antecedente de cate-
terismo de via central durante la estancia en UCI hemos de consi-
derar el origen iatrogeno de esta. La distincion entre ambos
origenes no solo tiene diferencias pronosticas, sino que ademas
terapéuticas. El hallazgo de una fistula arteriovenosa requiere una
valoracion multidisciplinar. El objetivo primario ha de ser la mejo-
ria de la calidad de vida del paciente y la reduccién de las compli-
caciones asociadas para lo que es prioritario inicialmente un
diagndstico sobre el origen de esta entidad.



