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1. EPIDERMOLISIS BULLOSA JUNTURAL: TRES CASOS
PARA NO OLVIDAR

L. Quintana Castanedo?, R. Maseda Pedrero?, E.J. Tarin Vicente?,
M. Feito Rodrigue:za, M.2J. Escamez Toledanao®, N. Illera Esteban®,
M. Garcia Diez®, A. Mencia Rodriguez® y R. de Lucas Laguna?

aServicio de Dermatologia. Hospital Universitario La Paz.
bDepartamento de Bioingenieria. Universidad Carlos Il de Madrid.
Centro de Investigacion Biomédica en Red de Enfermedades Raras
(u714-CIBERER). Unidad de Medicina Regenerativa, CIEMAT.
ISS-FJD. Madrid. Espafa.

Introduccion. La epidermdlisis bullosa (EB) comprende un conjunto
de enfermedades caracterizadas por un aumento de la fragilidad
cutanea y aparicion de ampollas ante minimos traumatismos, fric-
cion o de forma espontanea. Las formas junturales son aquellas en
las que la ampolla tiene lugar en la lamina lucida de la membrana
basal. Entre las formas con peor pronostico, se encuentran la epi-
dermdlisis bullosa juntural (EBJ) grave, previamente conocida
como EBJ tipo Hertliz, y la EBJ con atresia pilorica. El manejo del
recién nacido con EBJ, hasta que se asegure el diagnostico, es un
periodo dificil que acarrea diversos dilemas éticos, tanto para la
familia como para los profesionales de la salud.

Caso clinico. Presentamos una serie de tres pacientes neonatos con
EBJ. Dos de los pacientes fueron formas de EBJ graves (mutacion
confirmada en el gen que codifica para la proteina laminina 332) y
uno de ellos EBJ con atresia pilérica (mutacion en el gen que codi-
fica para la proteina integrina a6B4). Los tres pacientes fueron
atendidos desde los primeros dias de vida en la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales del Hospital La Paz.

Discusion y conclusiones. Las formas junturales graves y con atre-
sia pildrica de EB suponen un reto de manejo diagnostico y terapéu-
tico para el dermatoélogo. Se trata de variantes donde la mayoria de
los pacientes tienen un pronostico infausto, a pesar de su deriva-
cion precoz a unidades de cuidados intensivos neonatales de refe-
rencia. Existe un dilema ético a la hora de tomar decisiones
terapéuticas invasivas en estos pacientes, puesto que la mayoria de

ellas no ha demostrado mejorar el pronostico. El uso compasivo de
gentamicina intravenosa podria ser una opcion a tener en cuenta en
estos pacientes, al haber demostrado restaurar las mutaciones sin
sentido causantes de la mayoria de los casos de esta enfermedad,
dando lugar a la expresion de una proteina funcional.

2, LESIONES PERIORIFICIALES, ULCERAS
NEUROPATICASY PELO COBRIZO

A. Lopez Valle, A. Calleja Algarra, J. Arroyo Andrés,
P.L. Ortiz Romero, C. Zarco Olivo

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

Presentamos el caso de un vardn de 26 afos con antecedente de
polineuropatia asociada a eritromelalgia y Ulceras digitales en
miembros inferiores. Es valorado por dermatologia durante un in-
greso hospitalario, por un cuadro eccematoso de meses de evolu-
cion, de distribucion periorificial. Ademas, asociaba un cuadro de
deterioro general con hipoacusia, disminucion de la agudeza visual,
ataxia y celulitis en miembro inferior derecho. En la anamnesis,
destacaba la escasa preocupacion por la sintomatologia del pacien-
te y sus familiares, siendo la celulitis el motivo principal por el que
acudian al hospital. Habia estado en seguimiento en una consulta
especifica de enfermedades raras durante afios, por la polineuropa-
tia y las Ulceras, sin haber conseguido filiar la causa. Finalmente,
durante el ingreso, un familiar confesd que el paciente llevaba una
dieta deficiente desde la infancia, que consistia en la ingesta de:
patatas, bolleria industrial, manzana, churros y yogur. Unos meses
antes del ingreso, los familiares habian notado un cambio en el
pelo, que se habia tornado rojizo y sin brillo. En conjuncion con
multiples especialistas, se hizo el diagnostico de sindrome de evi-
tacion de la alimentacion con consecuencia de déficit multicaren-
cial grave, con desarrollo de anemia ferropénica, sindrome de
Kwashiorkor, déficit de vitamina Ay déficit de riboflavina. El cuadro
clinico completo del paciente venia explicado por estas carencias.
Presentamos este caso para ilustrar una forma de presentacion de
las dermatosis carenciales, junto con una revision del tema centra-
da en nuestro medio.
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3. GAMMAPATiA MONOCLONAL DE SIGNIFICADO
DERMATOLOGICO, ;UN DEPOSITO PECULIAR?

L. Martos Cabrera?, R. Sampedro Ruiz?, I. Llad6 Fernandez?,
M. Llamas Velasco?, J. Fraga Fernandez® y E. Daudén Tello?

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

Introduccion. Una paraproteina es resultado de la proliferacion
clonal de linfocitos B o células plasmaticas, ya sea en un contexto
nosologico conocido, ya en un entorno clinico no definido. El térmi-
no gammapatia monoclonal de significado dermatoldgico se ha pro-
puesto para designar aquellas situaciones en las que encontramos
consecuencias clinicas significativas.

Caso clinico. Varon de 61 afos, con una gammapatia monoclonal de
significado incierto, acude por presentar lesiones asintomaticas
persistentes de un afo de evolucion. Las lesiones comenzaron en
region preesternal con aparicion a los seis meses de nuevas lesiones
en la espalda. No presenta historia de exposicion a alérgenos de
contacto o nuevos medicamentos. Niega fiebre u otra sintomatolo-
gia. A la exploracion, a nivel preesternal se observan papulas agru-
pandose en placas de coloracion eritematosa, algunas con tinte
violaceo, otras mas nacaradas; a nivel periareolar, se encuentran
mas dispersas con distribucion folicular; a nivel lumbar, mas agru-
padas formando una placa Unica. Se realizan tres biopsias cutaneas,
hallando en la microscopia dptica un material amorfo eosindfilo,
rojo Congo negativo con birrefringencia negativa, fuertemente PAS
positivo, con hibridacion in situ e inmunohistoquimica positiva para
cadenas ligeras kappa y negativas para lambda. Por inmunofluores-
cencia, se demuestra positividad para IgG y para kappa. Se realiza
una analitica completa, sin hallazgos significativos salvo por un
componente monoclonal IgG kappa y un estudio de extension ano-
dino.

Discusion. Las paraproteinas pueden provocar afectacion cutanea
mediante tres mecanismos fisiopatologicos: infiltracion cutanea di-
recta, por depositos de la misma o por su actividad bioldgica. Den-
tro de las enfermedades producidas por depoésitos, debemos
distinguir si la proteina se deposita modificada (como en el caso del
amiloide, en el que se produce una configuracion de hoja B-plegada
que le otorga sus caracteristicas tintoriales) o sin alteraciones bio-
quimicas, ultraestructurales o tridimensionales como ocurre en las
enfermedades por depoésito de inmunoglobulinas. Dentro de este
grupo, la literatura médica recoge tres entidades diferentes: enfer-
medad por deposito de cadenas ligeras, pesadas o ambas; cuyo or-
gano mas frecuentemente afecto es el rifdn, siendo la afectacion
cutanea practicamente anecdotica. Pese a que existen publicacio-
nes previas sobre depdsito cutaneo de cadenas ligeras o de cadenas
pesadas, no encontramos ninglin caso demostrando ambas cadenas
depositadas.

4. METASTASIS EPIDERMOTROPA PIGMENTADA
DE CARCINOMA DE MAMA

J. Torre, B. Ruffin, L. Haya, C. Moya, D. Mendoza, L. Astilleros,
I. Erafa, J.L. Diaz, C. Santonja y L. Requena

Servicio de Dermatologia. Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Universitario Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafia.

Introduccion. Las metastasis epidermotropas pigmentadas de car-
cinoma de mama son una variante infrecuente de carcinoma metas-
tasico de mama que clinica e histolégicamente pueden simular una
lesion melanocitica.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer con AP de cancer
de mama que consulté por lesion pigmentada en mama derecha de
crecimiento progresivo. La sospecha diagndstica inicial fue de car-
cinoma basocelular pigmentado o lesion melanocitica. El estudio
histopatoldgico mostrd una proliferacion de células en la epidermis

de habito claro, con tendencia a formar nidos y estructuras glandu-
lares, y a ocupar capas altas de la epidermis. Con técnicas de IHQ,
estas células mostraron positividad para diversas citoqueratinas y
erbB-2. Asimismo, se evidencio una proliferacion de melanocitos
confirmada por estudios IHQ.

Resultados. Las metastasis epidermotropas pigmentadas de carci-
noma de mama son una rareza. La hiperpigmentacion resulta de la
proliferacion de melanocitos dendriticos que acompafan a las célu-
las epidermotropas metastasicas y por una acumulacion de melani-
na en el citoplasma de dichas células. El correcto diagnéstico de
estas lesiones y el diagnostico diferencial histopatoldgico con el
melanoma maligno se apoya en muchas ocasiones en los estudios
inmunohistoquimicos complementarios. Realizamos una revision de
la literatura de casos similares.

5. SIRINGOMAS ERUPTIVOS: A PROPOSITO DE UN CASO

J. Sanz Correa?, P. Maldonado Cid?, A. Saez Vicente?,

M.2 Martin de Santa-Olalla y Llanes?, C. Garrido Gutierrez?,
R.M.? Ceballos Rodriguez?, R. Valverde Garrido?

y T. Gonzalez-Pessolani®

aSeccion de Dermatologia. *Seccién de Anatomia Patoldgica.
Hospital Universitario Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes
(Madrid). Espana.

Introduccion. Los siringomas son una neoplasia anexial benigna con
una diferenciacion fundamentalmente ductal (siringea). Existe una
clasificacion clinica segln la distribucion de las lesiones siendo los
siringomas eruptivos una forma de presentacion atipica.

Caso clinico. Mujer de 25 afos que consulta por lesiones prurigino-
sas de unos 15 afios de evolucion que comenzaron en raiz de miem-
bros y cuello y que progresivamente se extendieron a tronco y
zonas distales de extremidades. A la exploracion fisica se observan
mdltiples papulas eritematoparduzcas distribuidas de forma difusa
en las localizaciones anteriormente nombradas. Se biopsia una de
las lesiones, obteniendo por un lado el diagnodstico anatomopatolo-
gico de siringomas y por la distribucion de las lesiones, variante
eruptiva. Se pauta isotretinoina oral por uso compasivo. A los 5 me-
ses presenta mejoria del prurito y ligero aplanamiento de las lesio-
nes.

Discusion. Los siringomas eruptivos son una forma de presentacion
poco frecuente de esta patologia. Clinicamente el diagnéstico dife-
rencial con otras dermatosis papulosas generalizadas es amplio,
fundamentalmente con el liquen plano, la mastocitosis, el seu-
doxantoma elastico y el granuloma anular diseminado. Por ello la
realizacion de una biopsia es necesaria para su confirmacion. Para
el manejo del prurito y de las lesiones existen diversos tratamien-
tos de eficacia variable. Entre ellos estan: terapia fisica (criotera-
pia, dermabrasion, laser de CO,...), topicos (retinoides y atropina) y
oral (isotretinoina).

Conclusiones. Se presenta un caso de siringoma eruptivo tratado
con isotretinoina oral con buena respuesta al prurito y con ligero
aplanamiento de las lesiones.

6. LESIONES CON DISTRIBUCION METAMERICA

J. Martin Alcalde?, C. Sarr6 Fuente?, A. Mufiz de Lucas?,

M. Menéndez Sanchez?, G. Greta Dradi?, R. Gamo Villegas?,
E. Gomez de la Fuente?, O. Cerezo Aranda®

y J.L. Lopez Estebaranz?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Universitario Fundacion Alcorcén. Madrid. Espafa.

Introduccion. Las manifestaciones cutaneas en los pacientes con
procesos hematologicos malignos se clasifican en especificas (cau-
sadas por células neoplasicas) e inespecificas. La leucemia linfatica
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cronica es la mas frecuente en nuestro medio y hasta el 25% de los
pacientes presentan diferentes tipos de lesiones cutaneas.

Caso clinico. Mujer de 75 afios con antecedentes de leucemia linfa-
tica cronica B (LLC-B) remitida desde el servicio de Hematologia por
presentar, desde hace aproximadamente 2 meses papulas y placas
eritematosas, infiltradas lado derecho del cuello y hombro y zona
escapular derecha. Meses antes habia presentado una erupcion vesi-
culoerosiva en la misma localizacion compatible clinicamente con
herpes zoster, que fue tratada con valaciclovir a dosis optimas. La
histologia mostré un intenso infiltrado perivascular superficial y pro-
fundo y perianexial de habito linfoide. La positividad para PAX-5 y
CD-5 de gran parte del infiltrado confirmaba la especificidad de este,
siendo un patron observable en las células de la LLC-B.

Discusién. Existen numerosos patrones histologicos en las lesiones
que aparecen tras un herpes zoster, incluyendo la infiltracion espe-
cifica por células de una LLC-B. A menudo se diagnostican como
hiperplasia linfoide benigna (“seudolinfomas”), y solo un estudio
inmunohistoquimico detallado apoya el diagnostico. Hasta la fecha
no existe ninglin dato que indique que implica un peor pronoéstico,
al contrario que la infiltracion especifica de otras leucemias. En
cuanto al tratamiento, existen casos publicados con terapias loca-
les, aunque lo mas efectivo es el tratamiento de la enfermedad de
base.

7. LAS MIL CARAS DEL COLAGENO VII

C. Lacasta Plasin?, P. Garcia Piqueras?, | Balaguer-Franch?,

E Hernandez de la Torre?, L.M. Nieto Benito?, A. Rosell Diaz?,

D. Virseda Gonzalez?, M. Cordoba Garcia-Rayo?, V. Parra Blanco?,
R. Manseda Pedrero®, R. de Lucas Laguna®,

L. Quintana Castanedo®, R. Suarez Fernandez

y M. Campos Dominguez®

aHospital General Universitario Gregorio Marafion. *Hospital
Universitario La Paz. Madrid. Espafa.

La epidermdlisis bullosa encuadra un grupo de enfermedades gené-
ticas, clinicamente heterogéneas, caracterizadas por la aparicion
de ampollas, erosiones y Ulceras en piel y/o mucosas, secundarias
al minimo traumatismo o de presentacion espontanea. De acuerdo
con el fenotipo, el modo de herencia y genotipo, actualmente han
sido descritos mas de 30 subtipos de epidermolisis, entre ellas algu-
nas de presentacion tardia y sintomatologia que puede ser confun-
dida con diagndsticos mas habituales en la consulta de
dermatologia, precisando para su diagnostico un alto nivel de sos-
pecha tras numerosas visitas en distintos médicos y fracaso de tra-
tamientos. Presentamos el caso de una paciente y el hijo de esta
con historia de anos de evolucion de onicodistrofia y lesiones preti-
biales liquenificadas, con empeoramiento progresivo, siendo diag-
nosticados por varios especialistas de liquen plano, eccemay
prurigo nodular. Tras varios tratamientos infructuosos y una biopsia
nada compatible con los diagndsticos previos, derivan a nuestra
consulta hospitalaria. Pensando acerca del origen de las lesiones
pretibiales nos surgié una lista de diagnosticos diferenciales que se
redujo practicamente a uno tras interrogar a la paciente, ya que
esta describia la misma sintomatologia en varios de sus familiares.
Esto indicaba que se trataba de un patron de herencia dominante.
Con la sospecha de epidermolisis bullosa distrofica dominante pre-
tibial se realizo estudio molecular y es diagnosticada de una varian-
te en heterocigosis en el exon 73 del COL7A1, c.6100G>a,
confirmandose la sospecha. Dicha mutacion es detectada también
en los dos hijos de la paciente. La epidermdlisis bullosa distrofica
se subdivide en dos grandes grupos, dominante y recesiva, en fun-
cion del tipo de herencia. El gen que codifica para el colageno de
tipo VII (COL7A1) es el causante de la enfermedad en todos los pa-
cientes y presenta una amplia heterogeneidad en el subtipo de epi-
dermolisis que presentan los pacientes, desde casos de alta
gravedad hasta casos mas leves y de importante retraso diagnosti-

co, como en nuestra paciente, que tan solo presentaba lesiones a
nivel pretibial. ;Por qué presentan las mutaciones del colageno VI
tanta heterogeneidad clinica? ;Qué es lo que no funciona? ;Por qué
no hay ampollas en el resto del cuerpo? Es lo que nos preguntamos
tras conocer el caso clinico y a lo que intentamos dar respuesta con
esta presentacion.

8. MUJER CON LESIONES PIGMENTADAS EN MIEMBROS
INFERIORES

J.L. Galan Sanchez, R. Carrascosa de Lome, S. Alonso Garcia,
C. Garcia Martin, K. Diez Madueno, M.?A. Martin Diaz,
D. Velazquez Tarjuelo y P. de la Cueva Dobao

Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espafa.

Historia clinica. Mujer de 81 anos con el antecedente destacable
de un condrosarcoma intervenido en miembro izquierdo hace un
ano. Acudid a la consulta de Dermatologia con lesiones en miem-
bros inferiores de 7 meses de evolucion de crecimiento progresivo,
asintomaticas. A la exploracion fisica, se apreciaron unas manchas
de morfologia y tamano variables, de color marrdn oscuro y negro
azulado, de distribucion en zona pretibial lateral-medial y cara la-
teral de muslo izquierdo. En el borde inferior de la mancha de
mayor tamaio, se apreci6 una placa con mayor acumulacion de
pigmento y con coloracion azul-blanquecina a la dermatoscopia.
Con la sospecha clinica de melanoma metastasico, se realizaron 3
biopsias. En la primera de ellas, correspondiente a la papula de la
zona inferior, los hallazgos resultaron compatibles con un carcino-
ma basocelular pigmentado. En las otras 2 muestras, se describian
dermis ocupada por histiocitos con granulos negruzcos en el cito-
plasma. Se procedid entonces a reinterrogar de forma dirigida a la
paciente, quien comentoé que habia estado tomando minociclina a
diario desde hacia 7 meses, debido a que sufrio una infeccién de la
protesis de cadera que se le habia implantado tras la cirugia del
osteocondroma. Se comprobé que también presentaba pigmenta-
cion de la esclera y de la conjuntiva. Finalmente, la paciente fue
diagnosticada de pigmentacion secundaria a la toma de minociclina
de tipo I, con hallazgo casual de carcinoma basocelular. Se proce-
dio a la retirada del farmaco, con la resolucion practicamente com-
pleta de las lesiones en un periodo de 6 meses.

Discusion. La hiperpigmentacion secundaria a la toma de minociclina
es un efecto secundario mas frecuente en pacientes de edad avanza-
da. La pigmentacion puede afectar también a conjuntiva y la escle-
ra, como es el caso de nuestra paciente, asi como a otros 6rganos.
Esta hiperpigmentacion se ha clasificado en 4 tipos clinicos:

I: la pigmentacion se produce en las lesiones inflamatorias de la piel.
II: la pigmentacion de piel no inflamada, especialmente alrededor
de las piernas y antebrazos.

lll: la pigmentacion se encuentra en las zonas fotoexpuestas.

IV: pigmentacion en cicatrices de acné en la espalda.

El tratamiento es la interrupcion del farmaco, con buen prondstico
en los tipos | y Il, que suelen recuperar casi por completo, como es
el caso de nuestra paciente.

9. EMPLEO DE LA TELECONSULTA COMO METODO UNICO
DE DERIVACION A DERMATOLOGIA EN UN HOSPITAL
TERCIARIO DURANTE LA PANDEMIA POR COVID-19

L. Luna-Bastante, L. Alonso-Naranjo, L. Vergara de la Campa
y C. Pérez-Hortet

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario de Toledo.
Toledo. Espana.

En el area sanitaria de Toledo, y antes de la situacion de pandemia
en relacion con el coronavirus SARS-COV2; la teledermatologia (TD)
constituia una herramienta alternativa a la derivacion convencio-
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nal. Estaba disponible en 22 de los 30 centros de salud del area
sanitaria y en el Hospital Nacional de Parapléjicos. Un médico ad-
junto se encargaba diariamente de dar respuesta a las teleconsul-
tas y atender las interconsultas hospitalarias. Con la llegada de la
pandemia por SARS-COV2, la TD se ha visto impulsada en muchos
centros, tanto publicos como privados. En nuestro centro, la TD ha
pasado a constituir la Unica via de derivacion a las consultas de
dermatologia. Se ha extendido al total de los centros de atencion
primaria, y ha implicado la creacion de una agenda especifica, en
la que dos adjuntos se dedican a la resolucion de teleconsultas de
forma exclusiva cada dia. En el afio 2019 atendimos un total de
2.105 teleconsultas, lo que supuso el 5,42% de la actividad asisten-
cial y un 35% del total de teleconsultas de Castilla La Mancha. Solo
entre junio y septiembre de 2020 hemos respondido un total de
4.026 teleconsultas, lo que supone el 34,64% de la actividad de
nuestro servicio y un 24,38% del total de teleconsultas de Castilla
La Mancha. El 69,97 % de los casos se corresponde con patologia
benigna manejable desde atencion primaria, y el 7,62% de los pa-
cientes se citaron en quirdfano para valoracion y tratamiento qui-
rurgico de tumores cutaneos. No hemos encontrado diferencias en
los ultimos meses respecto afnos anteriores en cuanto a percepcion
de seguridad en el diagnéstico por los dermatdlogos, los diagnosti-
cos mas frecuentes, ni en el grado de correlacion entre dermatolo-
gos y médicos de atencion primaria. Respecto a la actividad
asistencial durante la pandemia, experimentamos un descenso
brusco de la actividad global durante los meses de marzo y abril,
con una recuperacion progresiva durante el mes de mayo, hasta
que en junio alcanzamos cifras similares a nuestra actividad previa.
Sin embargo, destaca el aumento que ha supuesto la TD desde el
mes de junio, pasando del 5% de la actividad global al 35% que
ocupa actualmente. En conclusion, la TD nos ha permitido valorar
un nimero global de pacientes similar a los previos a la pandemia
COVID-19, manteniendo el distanciamiento social sin sobrecargar la
actividad diaria de nuestros médicos, y eliminando la lista de espe-
ra para aquella patologia potencialmente grave. Por otro lado, nos
ha permitido diagnosticar y tratar de forma precoz patologia benig-
na, manejable desde atencion primaria, que de otra forma tendria
que esperar varios meses para poder acceder a nuestras consultas.

Virtual, 25 de febrero de 2021

1. ESTUDIO RETROSPECTIVO DE 257 CASOS

DE PENFIGOIDE AMPOLLOSO: CARACTERISTICAS
CLINICOPATOLOGICAS E INMUNOLOGICAS

DEL PENFIGOIDE AMPOLLOSO ASOCIADO A INHIBIDORES
DE DIPEPTIDIL PEPTIDASA 4 (GLIPTINAS)

L.M.2 Nieto Benito?, A. Manuel Rosell Diaz?, I. Balaguer Franch?,
E. de la Torre Hernandez?, C. Lacasta Plasin?, P. Garcia Piqueras?,
A. Pulido Pérez2, M. Bergon Sendin?, V. Parra Blanco®

y R. Suarez Fernandez?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital General Universitario Gregorio Maraién. Madrid.
Espana.

Introduccion. La asociacion entre el penfigoide ampolloso (PA) y el
uso de DPPIVi ha sido ampliamente descrita y demostrada en litera-
tura; ademas, se ha relacionado con un fenotipo clinico e inmuno-
logico diferente respecto al de la variante convencional.

Objetivo. Determinar la prevalencia de los casos de PA inducido por
DPPIVi y evaluar si estos casos presentan rasgos clinicopatologicos
e inmunoldgicos caracteristicos.

Material y métodos. Realizamos un estudio observacional, retros-
pectivo de los casos diagnosticados de PA en nuestro centro entre

enero 2000 y junio 2020. Se recogieron los datos epidemioldgicos,
clinicos, histopatoldgicos y de laboratorio de los casos asociados a
DPPIVi y se compararon frente al grupo de pacientes con PA no
asociado a DPPIVi.

Resultados. Se recogieron un total de 257 casos; de ellos, 51 habian
recibido tratamiento con DPPIVi (24,3%). Al analizar los casos aso-
ciados a DPPIVi, el patron clinico predominante era el generaliza-
do, y la afectacion de mucosas y/o de cuero cabelludo se observo
en 13 pacientes. Los casos asociados a gliptinas presentaban un
menor infiltrado de eosindfilos en la biopsia cutanea (p = 0,000) y
tanto la deteccion como la concentracion de anticuerpos BP180 fue
menor (p = 0,004; p = 0,001) que los casos de PA no asociado a DP-
PIVi.

Discusion. Vildagliptina es el DPPIVi mas asociado a PA. El tiempo
media de latencia desde la introduccion hasta la aparicion de la
clinica reportado en la literatura varia de 6 a 48 meses. Los casos
de PA asociados a DPPIVi parecen asociarse a mayor morbilidad car-
diovascular, fenotipo no inflamatorio, mayor afectacion mucosay a
autoanticuerpos BP180 dirigidos frente a un epitopo diferente de
NC16A.

Conclusiones. La afectacion generalizada, la afectacion de cuero
cabelludo, niveles inferiores de titulos de BP180 y un descenso de
eosinofilos a nivel tisular parecen ser datos clinicopatolégicos e in-
munologicos relacionados con PA asociado a DPPIVi.

2. REACCION ADVERSA CUTANEA CON ATIPIA ENDOTELIAL
REACTIVA POR FARMACOS INHBIDORES DE PI3K

C. Moya Martinez, B. Ruffin Vicente, L. Haya Martinez,
J. Torre Castro, M.C. Farifa Sabaris, D. Santiago, I. Erafia, M. Jo
y L. Requena

Hospital Universitario Fundacion Jiménez Diaz. Madrid. Espafa.

Introduccion. La terapia dirigida se usa cada vez con mas frecuen-
cia en el manejo de los pacientes con cancer. Dentro de sus efectos
adversos, las reacciones cutaneas son algo bastante usual. Sin em-
bargo, las caracteristicas anatomopatoldgicas de estos cuadros no
estan bien caracterizadas.

Caso clinico. Presentamos dos casos clinicos con reacciones adver-
sas cutaneas clinicamente diferentes en contexto de tratamiento
por una neoplasia hematoldgica. Ambos pacientes estaban siendo
tratados con diferentes farmacos pero compartian la inhibicién de
PI3K como mecanismo de accion. La biopsia cutanea mostro atipia
endotelial reactiva llamativa con nucleos grandes y pleomarficos y
figuras mitoticas numerosas.

Discusion. La via de sefalizacion de PI3K/AKT/mTOR desempena
un papel fundamental en multiples procesos celulares, incluida la
proliferacion, crecimiento y supervivencia. Es uno de las vias mas
frecuentemente alteradas en los canceres humanos y puede ser
diana de terapia anticancer dirigida. Se han documentado multi-
ples efectos adversos por farmacos inhibidores de PI3K, como to-
xicididad pulmonar, hepatica, hematolégica o cutanea. Las
erupciones cutaneas se ven en torno al 23-58% de los pacientes
siendo las mas frecuente erupciones maculopapulares, prurito o
xerosis. Sin embargo, en la mayoria de los ensayos clinicos no se
hace una descripcion detallada de las caracteristicas clinicas ni
histopatoldgicas de estos cuadros. Los escasos trabajos publicados
al respecto hacen referencia a hallazgos como hiperplasia psoria-
siforme, paraqueratosis, infiltrados perivascular linfocitarios o
neutrofilicos, sin nombrar la presencia de atipia endotelial llama-
tiva.

Conclusion. Presentamos dos casos con atipia endotelial en la biop-
sia cutanea realizada por reaccion cutanea secundaria a farmacos
inhibidores de PI3K. En nuestra revision de la literatura no hemos
encontrado referencia alguna a estos hallazgos tan llamativos, ni
por farmacos inhibidores de PI3K, ni por otros tratamientos anti-
neoplasicos dirigidos.
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3. ECCEMA ALERGICO DE CONTACTO ]
POR ISOTIAZOLINONAS: MAS ALLA DE LOS COSMETICOS

A. Muniz de Lucas, J. Martin Alcalde, C. Sarro Fuente,
M. Menéndez Sanchez, G. Greta Dradi, M. Vela Ganuza,
E. Gomez de la Fuente y J.L. Lopez Estebaranz

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

Introduccion. Las isotiazolinonas, en concreto la metilcloroisotiazo-
linona (MCl) y metilisotiazolinona (MI), son conservantes y biocidas
de uso comun en productos cosméticos, domésticos e industriales,
usados desde la década de 1980 en proporcion 3:1. Actualmente son
una importante causa de dermatitis alergica de contacto en nuestro
medio, afectando principalmente a poblacion joven. A pesar de que
los productos cosméticos son los agentes causantes mas comunes,
cada vez se reportan mas casos de sensibilizaciones secundarias a
productos no cosméticos como pinturas, colas y productos de limpie-
za. Presentamos dos casos de dermatitis alérgica de contacto por
isotiazolinonas contenidas en productos no cosméticos.

Casos clinicos. Describimos dos pacientes, una mujer de 35 afos
con antecedentes personales de rinoconjuntivitis y alergia al polen,
y un varon de 54 anos con antecedentes personales de eccema cro-
nico de manos, diagnosticados en nuestro centro de dermatitis
alérgica de contacto secundaria a isotiazolinonas contenidas en
colas y pinturas, siendo uno de ellos aerotransportado.

Discusion y conclusion. La MCl y la Ml son conservantes presentes en
cosméticos, productos domésticos y otros productos industriales.
Tras el aumento definitivo de las tasas de dermatitis alérgica por
contacto asociadas a isotiazolinonas en Europa, el uso de MCI/Ml y MI
en productos cosméticos que no se aclaran esta prohibido y se limita
a 15 ppm en cosméticos que se aclaran. Gracias a estas restricciones
legislativas establecidas, se ha observado una tendencia descenden-
te en la incidencia de dermatitis alérgica de contacto secundaria a
MCI/MI y MI. Sin embargo, las isotiazolinonas siguen siendo una im-
portante causa de dermatitis alérgica de contacto en nuestro medio,
habiendo aumentado la frecuencia de sensibilizaciones a isotiazoli-
nonas en productos no cosméticos como pinturas, colas y productos
de limpieza. Asimismo se esta objetivando una tendencia creciente
de etiquetado incorrecto en la ficha técnica de los productos, lo que
incrementa la dificultad en el diagnéstico, siendo la alta sospecha
clinica un factor muy importante para el mismo.

4. TRANSICION DE UN MODELO REGIONAL

DE TELEDERMATOLOGIA S&F: DE OPCIONAL A OBLIGADO
EN TIEMPOS DEL COVID-19 EN SESCAM. INDICADORES
DE CALIDAD Y ANALISIS DE RESULTADOS DE SALUD

G. Romero?, F. Moro?, M. Rogel?, M. Carmona?, C. Peces®,
J. Quevedo®, C. Pérez-Hortets, P. Cortina® y M. Garcia-Arpa?

aServicio de Dermatologia. Hospital General Universitario de
Ciudad Real. *Proyecto YKONOS SESCAM. <Servicio de
Dermatologia. Hospital General Universitario de Toledo. Esparia.

Introduccion. Desde 2007 usamos en SESCAM un software propieta-
rio especifico (DERCAM) para gestion avanzada de imagen clinica
presencial (FTF) y TD Store&Forward (TDSF). Desde 2016, todos los
centros (18 hospitales y 204 centros de salud) hacen TD, y 16/18
hospitales utilizan DERCAM en consulta FTF. Hasta mayo, la TD era
opcional en primaria. Con grandes beneficios, pero en pocos pa-
cientes, apenas 7% de las derivaciones en 2019. Impulsado por el
COVID-19, en junio se impone la derivacion TD obligada, para dis-
minuir movilidad poblacional y promover deteccion precoz del can-
cer. Analizamos los resultados de este cambio.

Materiales y métodos. Revisamos teleconsultas remitidas por médicos
generales (MG) de septiembre 2019 a septiembre 2020. Consideramos
tres periodos: prepandémico (septiembre-febrero), primera ola (mar-
zo0-mayo) y nueva normalidad (junio-septiembre). Variables como

diagnostico CIE-9, confianza diagnostica, calidad de foto y recomenda-
ciones de manejo se recopilan prospectivamente desde 2007.
Resultados. Tienen acceso a DERCAM 1.954 MG y 74 dermatdlogos,
pero prepandemia solo 265 MG y 28 dermatologos lo usaban habi-
tualmente. Tras el cambio, 74 dermatélogos y 1.664 médicos de
atencion primaria lo han usado. En el ultimo periodo, de nueva
normalidad, 1.115 médicos de familia y 58 dermatdlogos en prome-
dio lo utilizan cada mes. Desde junio se refieren 7 veces mas pa-
cientes/mes via TD que prepandemia, compensando la disminucion
de consultas FTF. El tiempo medio de respuesta fue 2,3 dias, similar
en prepandemia. Mas de 800 nuevos MG se unieron al uso de TD, y
la calidad de la foto se mantuvo (muy alta cae del 19 al 12% y me-
dia/baja sube del 29 al 33%). La confianza diagnostica del dermatd-
logo tuvo un descenso nimio. Las recomendaciones de manejo
fueron similares con manejo exclusivo on-line del 55% después de
la transicion (vs. 59% previo). Alcanzo un elevado 73% en la primera
ola, evitando al maximo las visitas hospitalarias, y gran incremento
de la revision por TD (del 14 al 27%). En la primera ola, la TDSF fue
ineficaz, y se redujo a la mitad. La consulta se mantuvo via TD di-
recta por teléfono, para consultas iniciales y seguimiento. No tene-
mos medidas automatizadas de esta actividad, que ha persistido en
la nueva normalidad, sustituyendo del 33-66% de la actividad de
FTF en funcion del hospital y la incidencia COVID. Globalmente, de
mayo a enero se han realizado mas de 37mil teleconsultas S&F.
Conclusioén. La transicion a un modelo TDSF obligatorio es factible
en pocos meses, manteniendo buenos indicadores (calidad de la
foto, confianza del diagnostico y tiempos de respuesta).

5. “NO ES PENFIGO TODO LO QUE RELUCE”

E.J. Tarin Vicente, E. Sendagorta Cudds, L. Quintana Castanedo,
K. Magaletskyy Kharachko, K. Krasnovska Zayets,
G. Servera Negre, J.M. Busto Leis y P. Herranz Pinto.

Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espania.

Introduccion. La piodermitis-pioestomatitis vegetante (PPV) es un
trastorno inflamatorio mucocutaneo raro del espectro de las dermato-
sis neutrofilicas cronicas, que se asocia frecuentemente a enfermedad
inflamatoria intestinal (Ell), en hasta un 70% de los casos, y también a
malnutricion. La afectacion nasal es un hallazgo poco frecuente.
Caso clinico. Paciente de 58 afos, con antecedente de obesidad
morbida intervenida mediante cirugia bariatrica hace mas de 10
anos y sin antecedentes dermatoldgicos de interés, que consulta
por lesiones mucocutaneas faciales infiltradas con afectacion nasal
que evoluciona a perforacion septal, y posterior desarrollo de lesio-
nes vesiculoampollosas generalizadas con importante afectacion de
pliegues, con pustulas y placas vegetantes. Presentaba una impor-
tante eosinofilia periférica. Tras descartarse etiologias infecciosas
o neoplasicas, y realizandose diagnostico diferencial con entidades
del espectro de las enfermedades ampollosas autoinmunes ante la
deteccion de depositos de IgA, 1gG y C3 en inmunofluorescencia
directa, y de anticuerpos antisustancia intercelular a titulos bajos,
finalmente fue diagnosticado de PPV. Asociaba, asimismo, una en-
fermedad fistulosa perianal compleja y colitis inespecifica, que
plantearon duda diagnodstica entre una posible Ell subyacente o un
cuadro de hidradenitis supurativa, siendo esta la posibilidad diag-
nostica mas probable en la actualidad.

Discusion. No hemos encontrado en la literatura casos de PPV con
una afectacion nasal tan intensa como la de este paciente. La Ell y la
malnutricion son factores frecuentemente asociados a la PPV. Asu
vez, es frecuente el solapamiento entre Ell y HS, y el antecedente de
cirugia bariatrica de nuestro paciente podria ser, teéricamente, un
factor predisponente al desarrollo tanto de Ell como de HS. Conclu-
siones. La PPV es una enfermedad poco comun, frecuentemente
asociada a Ell, por lo que siempre habra que realizar despistaje de la
misma. Es preciso llevar a cabo diagnostico diferencial con enferme-
dades ampollosas autoinmunes como el pénfigo IgA o el pénfigo vege-
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tante, ya que pueden presentar hallazgos inmunoldgicos solapados
en inmunofluorescencia, y que en el caso de la PPV no tienen un
papel patogénico claro, sino que representan un epifenémeno fruto
de la expansion de epitopos ante dano epitelial cronico.

6. SINDROME DE SWEET HISTIOCITOIDE RECALCITRANTE

K. Diez Maduefio, B. Sanchez Albisua, A. Burdaspal Moratilla,
J.L. Galan Sanchez, C. Garcia-Martin, S. Galiano Mejias,

R. Carrascosa de Lome, C. Silvente San Nicasio,

P de la Cueva Dobao

Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espafa.

Introduccion. El sindrome de Sweet es el paradigma de dermatosis
neutrofilica. La enfermedad se caracteriza por la triada de fiebre,
leucocitosis y papulo-placas eritematosas y edematosas dolorosas.
El sindrome de Sweet histiocitoide es una rara variedad histologica,
caracterizada por un infiltrado de células mieloides inmaduras que
recuerdan a los histiocitos. Se reconoce que esta variante presenta
una mayor asociacion a neoplasias malignas como agente etioldgico
atribuible.

Historia clinica. Exponemos el caso clinico de un paciente de 53
anos sin antecedentes de interés, que acudid al servicio de urgen-
cias por un cuadro de 48 h de evolucion consistente en fiebre y le-
siones cutaneas edematosas y dolorosas localizadas en cabeza y
cuello, tronco y areas de extension. El diagndstico diferencial fue
eritema elevatum diutinum, sindrome de Sweet y sindrome de
Dress. Tras la interpretacion de pruebas se llegd al diagndstico de
sindrome de Sweet histiocitoide. El paciente respondié espectacu-
larmente a prednisona 1 mg/kg/dia. No obstante, la evolucion fue
torpida con multiples recaidas siempre que se tratd ahorrar corti-
coides con distintos farmacos. Tras varios meses, fue controlado
finalmente con yoduro potasico.

Discusion. El sindrome de Sweet histiocitoide es una rara variante
histoldgica del sindrome de Sweet. Su diagnostico es de exclusion tras
correlacion clinico-patologica. La etiologia principal son infecciones
de vias altas. No obstante, se asocia con mayor frecuencia a neopla-
sias, especialmente de estirpe hematologica. El tratamiento de elec-
cion son los corticoides; aunque otras alternativas de primera linea son
dapsona, yoduro potasico y colchicina. A través de este caso clinico
realizamos una reflexion acerca de esta entidad y exponemos un ma-
nejo terapéutico aceptable en casos de enfermedad recidivante.
Conclusiones. El sindrome de Sweet histiocitoide es una variante
histopatoldgica rara del sindrome de Sweet, en la cual el despistaje
de una neoplasia debe ser obligado. El yoduro potasico debe ser un
farmaco conocido por los dermatoélogos como parte de nuestro ar-
senal terapéutico.

7. NODULOS DE APARICION PROGRESIVA .
EN EDAD INFANTIL: CUANDO LA CORRELACION
CLINICOPATOLOGICA ES CLAVE

M.2 Penalba Torres?, H. Munoz Gonzalez*1, L. Garzon Lorenzo®,
M.2C. Garrido Ruiz¢ y S.I. Palencia Pérez?

aDepartamento de Dermatologia. ®Departamento de
Endocrinologia. “Departamento de Anatomia Patoldgica. Hospital
12 de Octubre. Madrid. Espanha.

Introduccién. La sitosterolemia es un trastorno del metabolismo
lipidico caracterizado por aumento de esteroles vegetales en san-
gre. Su incidencia es muy baja, menos de 100 casos publicados.
Presentamos una paciente con lesiones cutaneas eruptivas con
diagnostico inicial de histiocitosis.

Historia clinica. Nifia de 10 afios remitida por nédulo doloroso en
rodilla atribuido a traumatismo. En la exploracion se objetivaron
lesiones similares en tronco y extremidades que reconocian desde

el primer ano de vida. Se realizé una extirpacion de la lesion en
rodilla, con diagnéstico histopatoldgico de xantogranuloma juvenil
(XGJ), lo cual, tras una correlacion clinicopatologica, condujo al
diagndstico inicial de histiocitosis nodular progresiva. En estudios
complementarios destacaba hipercolesterolemia de 411 y LDL de
252. Nos replanteamos la posibilidad de estar ante xantomas erup-
tivos en el contexto de una hipotética hipercolesterolemia familiar.
Dada la ausencia de antecedentes familiares, se realizo estudio
genético, un panel de hiperlipidemias, detectando dos variantes en
heterocigosis en gen ABCG8, compatibles con sitosterolemia.
Discusion. Los xantomas son papulas, placas, nddulos o tumores
que contienen lipidos, presentes en cualquier parte de piel y muco-
sas. Aunque el mecanismo de su formacion no se conoce completa-
mente, parece que los lipidos séricos infiltran los tejidos donde se
encuentran y son fagocitados por macrofagos, formando células
espumosas. El reconocimiento de este tipo de lesiones permite el
diagnostico de enfermedades metabdlicas especificas. El XGJ no
tiene asociacion con hiperlipidemias sistémicas u otras anomalias
metabolicas. Histologicamente, los xantomas tuberosos pueden si-
mular lesiones fibrohistiociticas, particularmente cuando estan li-
pidizados, por lo que resulta fundamental la correlacion
clinicopatologica para llegar a un diagndstico.

Conclusiones. El caso refleja la importancia de la correlacion clini-
copatologica y de los equipos multidisciplinares, asi como la dificul-
tad del diagnostico diferencial histolégico entre xantoma y
xantogranuloma. Los xantomas pueden ser la primera manifesta-
cion de hipercolesterolemia en nifios (en nuestro caso, sitosterole-
mia). La sitosterolemia es un raro trastorno del metabolismo
lipidico, debido a un defecto en la excrecion intestinal y hepatica
de esteroles vegetales absorbidos a nivel intestinal, se produce un
acumulo de los mismos en sangre y tejidos que determina un impor-
tante riesgo de enfermedad cardiovascular y muerte prematura. Es
importante su diagnostico precoz para instaurar tratamiento y me-
jorar el pronostico.

8. ESTUDIO DE UNA SERIE DE CASOS DE LEISHMANIASIS
CUTANEA EN PACIENTES EN TRATAMIENTO CON ANTI-TNF
DEL HOSPITAL GENERAL UNIVERSITARIO DE CIUDAD REAL

F. Moro Bolado, M. Carmona Rodriguez, M.? Rogel Vence,

M.2P. Sanchez Caminero, M. Garcia Arpa,

J.L. Santiago Sanchez-Mateos, L. Gonzalez Ruiz,

C. Mendoza Chaparro, J.A. Garrido Martin y G. Romero Aguilera.

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

Objetivo. Revision de una serie de casos de leishmaniasis cutanea
en pacientes tratados con anti-TNF, y comparacion con series de la
literatura.

Método. Estudio observacional descriptivo de pacientes del HGUCR
en tratamiento con farmacos anti-TNF durante el periodo 2010-
2020 y diagnostico confirmado de leishmaniasis cutanea.
Resultados. Se recogen un total de seis casos correspondientes a
cinco pacientes en tratamiento con farmacos anti-TNF, en los que se
diagnosticd leishmaniasis cutanea. En todos los casos el diagnostico
de leishmaniasis cutanea se realizé mediante técnicas moleculares
de PCR dirigidas a identificar el ADN del parasito en la lesion cuta-
nea; en cuatro de las seis infecciones ademas del diagnostico mo-
lecular se obtuvo un diagnoéstico histopatoldgico positivo. En todos
los casos la PCR para leishmaniasis en sangre periférica fue negativa.
En el momento del diagndstico, todos los pacientes se encontraban
en tratamiento con anti-TNF (cinco con adalimumab y uno con infli-
ximab) por diferentes indicaciones: dos enfermedad de Crohn, uno
artritis reumatoide, uno espondilitis anquilosante y uno psoriasis.
Tras el diagndstico de leishmaniasis, los pacientes con artritis reuma-
toide y psoriasis suspendieron el tratamiento con adalimumab. Los
otros tres pacientes mantuvieron la terapia durante la infeccion por
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Leishmania. Todos los pacientes fueron tratados con antimoniato de
meglubina intralesional, siendo la evolucion favorable.
Conclusiones. Durante los Ultimos afios, de forma paralela a la ge-
neralizacion de tratamientos con farmacos anti-TNF para determi-
nadas enfermedades inflamatorias inmunomediadas, se ha venido
documentando un aumento de infecciones cutaneas por Leishmania
en pacientes sometidos a estos tratamientos. La presentacion clini-
ca puede variar respecto a la presentacion clasica, con un mayor
nimero de casos con varias lesiones simultaneas, asi como con un
menor porcentaje de casos en los que se visualiza la Leishmania en
el estudio histopatoldgico. Ante la sospecha clinica, debe ser nece-
sario recurrir a técnicas mas sensibles como el diagndstico molecu-
lar mediante PCR. Parece necesario ampliar el estudio con series de
un mayor numero de pacientes, analizando la posible correlacion
entre el tratamiento anti-TNF e infecciones por Leishmania y el
diseno de protocolos especificos de diagndstico y tratamiento.

9. ANGIOENDOTELIOMATOSIS REACTIVA GLOMERULOIDE
RECURRENTE

A. Fernandez-Bernaldez?, A. Reymundo?, L. Martos-Cabrera?,
B. Butrdn?, E. Daudén?, J. Fraga® y M. Llamas-Velasco?

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

Introduccion. La angioendoteliomatosis reactiva (AER) es un térmi-
no que engloba distintas entidades caracterizadas por proliferacion
de capilares en la piel. Clinicamente se puede manifestar en forma
de maculas, papulas, placas o nddulos violaceos, en ocasiones ulce-
rados. Histopatoldgicamente puede presentar distintos patrones.
Presentamos un caso con histopatologia de AER glomeruloide, for-
ma muy infrecuente.

Historia clinica. Mujer de 19 anos, que acude a consultas externas
de Dermatologia por aparicion hace nueve dias de papulas violaceas
en ambas orejas y placas violaceas con areas de necrosis en maleo-
los externos, en relacion con un cuadro catarral. La biopsia mostro
una proliferacion vascular lobulillar y endotelial, con presencia de
trombos de fibrina en el interior de los vasos, en patron glomeruloi-
de con diagnodstico anatomopatoldgico de AER glomeruloide. En el
estudio analitico y microbioldgico Unicamente pudo demostrarse la
presencia de anticuerpos IGM e IGG para Mycoplasma pneumoniae,
y unos ASLO positivos. La radiografia de tdrax y el ecocardiograma
fueron normales. Las lesiones se resolvieron a los pocos dias con
tratamiento con prednisona 30mg. Tres afios después acude por un
nuevo brote, afectando ambas orejas y acompanado de fiebre, ce-
falea y mialgias. Referia haber presentado brotes ligeros ocasiona-
les que relacionaba, sobre todo, con el frio y que se resolvian en
horas tras dosis Unica prednisona 30 mg. Una nueva biopsia confir-
mo la recurrencia de AER glomeruloide. En la analitica presentaba
una leucocitosis de 15.300 /mm?, con un anticoagulante lUpico 26y
ANA 1:160. En una nueva determinacion, no se hallaron titulos po-
sitivos de anticuerpos. Las lesiones se resolvieron en una semana
con la toma de prednisona.

Discusion. La AER es un proceso angioproliferativo benigno, proba-
blemente secundario a la hipoxia tisular. Existen mas de 70 casos
publicados en la literatura, asociados a etiologias variadas, enfer-
medades autoinmunes, infecciones, crioglobulinemia, sindrome
antifosfolipido o enfermedades linfoproliferativas. En cuanto a la
forma glomeruloide, mucho mas rara, ha sido asociada a crioaglu-
tininas, sindrome de POEMS y lupus. En nuestro caso, dado que los
brotes se producen asociados a clinica sistémica y predominante-
mente en épocas de frio, podria haber un desencadenante en rela-
cion con diversas infecciones respiratorias, aunque no podemos
descartar por completo otras causas.

Conclusion. La AER glomeruloide puede aparecer de forma recu-
rrente en algunos pacientes, como en nuestro caso y su aparicion
requiere de un correcto despistaje de sus posibles causas.

Virtual, 22 de abril de 2021

1. PRURIGO PIGMENTOSO

C. Moya Martinez, B. Ruffin Vicente, L. Haya Martinez,
J. Torre Castro, E. Sotomayor, I. Erana y L. Requena

Hospital Universitario Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafa.

Introduccioén. El prurigo pigmentoso es una entidad muy prurigino-
sa, poco frecuente y con tendencia a dejar hiperpigmentacion resi-
dual reticulada. La fase inicial puede confundirse con eccemas,
erupcion polimorfa u otras entidades, con poca respuesta a los tra-
tamientos habituales para estos cuadros. La etiopatogenia no esta
clara, aunque se han descrito multiples asociaciones.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 21 afios que co-
mienza en verano con una erupcion eritematovesiculosa muy prurigi-
nosa en escote y espalda, con mala respuesta a corticoides topicos y
orales y antihistaminicos. Se biopsia con sospecha de lupus eritema-
toso, erupcion polimorfa luminica o pitiriasis rosada atipica y la biop-
sia muestra hallazgos compatibles con prurigo pigmentoso. La
paciente mostré muy buena respuesta tanto de la clinica cutanea
como del prurito a doxiciclina oral aunque algunas de las areas afec-
tadas quedan con el reticulado marronaceo tipico de esta entidad.
Discusion. El prurigo pigmentoso fue descrito por primera vez en
1971 como una dermatosis muy pruriginosa que evoluciona hacia una
intensa pigmentacion reticulada, tal y como presentaba nuestro
caso. Es una entidad mas frecuente en mujeres y sobre todo se pre-
senta en segunda década de la vida. No esta clara la etiopatogenia
de la misma, ni por qué se reporta con mas frecuencia en pacientes
de origen japonés, valorandose una posible predisposicion genética,
factor ambiental o un desconocimiento de la enfermedad en otros
paises. Se han descrito mdltiples asociaciones con el prurigo pigmen-
toso como la enfermedad de Still, diabetes, cirugia bariatrica, infec-
cion por H. pylori, anorexia nerviosa, dietas y ayuno. Tras reinterrogar
a la paciente, refiere estar realizando dieta y ayunos intermitentes
desde unos meses previos a la aparicion del cuadro. La revision de la
literatura nos mostré numerosos reportes de prurigo pigmentoso con
situaciones de cetosis en contexto de diabetes, hiperemesis gravidi-
ca, cirugia bariatrica, dietas restrictivas, etc., siendo denominado
como “keto-rash” en algunos reportes. La respuesta es muy buena a
minociclina, doxiciclina o dapsona, pero de forma caracteristica, los
corticoides topicos u orales o los antihistaminicos no tienen ningn
efecto sobre la evolucion del cuadro.

Conclusion. Presentamos un caso con clinica muy sugestiva de pru-
rigo pigmentoso y biopsia cutanea compatible, y resaltamos la im-
portante asociacion de esta entidad a situaciones de cetosis.

2. “INGLES DE MIEDO”

A. Guerrero-Torija®, G. Baeza-Hernandez?, M.S. Vallejo Ruiz?,
A. Moreno®, J. Tardio®, C. Martinez-Moran® y B. Echeverria?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Universitario de Fuenlabrada. Madrid. Espanha.

Introduccion. El carcinoma epidermoide (CE) genital es una enti-
dad poco frecuente cuyo diagnostico suele establecerse en estadios
localmente avanzados y/o metastasicos. Entre los factores de ries-
go para su desarrollo se encuentran, ademas del tabaco y el virus
del papiloma humano (VPH), dermatosis inflamatorias de curso cro-
nico como el liquen escleroso (LE) o la hidradenitis supurativa (HS)
que conllevan un peor pronostico. Caso 1. Mujer de 30 afios, fuma-
dora, que consultaba por lesiones inguinales derechas de 4 meses
de evolucion. Diagnosticada de abscesos inguinales e HS, referia
mala respuesta a varios ciclos de amoxicilina/ac. clavulanico y do-
xiciclina con aparicion de dolor y fiebre de 38,3 °C hace una sema-
na. Presentaba multiples tumoraciones, la mayoria ulceradas, con
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morfologia crateriforme y con exudacion purulenta. La zona genital
presentaba aspecto atrofico, fusion de labios menores y lesion hi-
pertroéfica friable en clitoris. Las pruebas complementarias y la
biopsia confirmaron que se trataba de un CE moderadamente dife-
renciado e infiltrativo, con genotipado negativo para VPH, en esta-
dio IVb. Se inici6 quimioterapia con cisplatino y radioterapia
paliativa. La progresion tumoral y la invasion de la vasculatura fe-
moral desembocaron en una hemorragia masiva y en el fallecimien-
to de la paciente. Caso 2. Varon de 60 afios fumador, alcohdlico,
diabético, con antecedentes de HS y artritis seronegativa en trata-
miento con 15 mg semanales de metotrexato, que consultaba por
lesiones inguinales de 6 meses de evolucion. En la exploracion se
objetivaba una gran tumoracion escroto-perineal ulcerada, de bor-
des eritematosos, mamelonados y friables, con exudacion
purulenta, acompainada de adenopatias inguinales y edema de
pene. La biopsia demostré un CE moderadamente diferenciado e
infiltrativo con genotipado negativo para VPH. El estudio de exten-
sion evidencié adenopatias en raiz de pene, periescrotales dere-
chas e iliacas bilaterales y una formacion nodular espiculada en
lobulo superior de pulmoén izquierdo. El diagnéstico fue de CE de
escroto estadio IV. Se realizd neoadyuvancia con pembrolizumab,
con progresion pulmonar a los 3 meses. Al final, se opto por trata-
miento con cetuximab y cirugia paliativa.

Discusion. EL CE genital es un tumor poco frecuente en términos
absolutos, pero con diferencia es el tumor cutaneomucoso mas fre-
cuente en esta localizacion. Es una entidad muy agresiva, que se
presenta en forma de enfermedad localmente avanzada y/o metas-
tasica en la mayoria de los casos, lo que explica su mal prondstico.
Se han descrito diferencias en cuanto a su etiologia segiin sexos. En
las mujeres se divide en CE asociado a VPH, que es mas frecuente
en jovenes y se suele diagnosticar en forma de neoplasia intraepi-
telial de alto grado, y el CE no-VPH, que afecta a edades mas avan-
zadas, se asocia en su mayoria a LE y tiene un comportamiento mas
agresivo. En el caso 1, a pesar de la edad y apoyandonos en la ex-
ploracion y en el genotipado negativo para VPH, asumimos la etio-
logia del CE como no-VPH, probablemente asociado a LE, siendo el
segundo caso descrito en la literatura de CE vulvar, VPH indepen-
diente, en una mujer joven. En los hombres la etiologia es mas va-
riada, desde la exposicion a hidrocarburos aromaticos del
“carcinoma de los deshollinadores”, pasando por el VPH, hasta si-
tuaciones de inflamacion crénica. En el caso 2 aventuramos una
etiologia multifactorial, participando los habitos toxicos, cierto
grado de inmunosupresion por el tratamiento con metotrexato y la
inflamacion de la HS.

Conclusion. Presentamos dos casos de CE de localizacion poco fre-
cuente, uno de ellos a edad temprana, con muy mal prondstico.
Procesos que asocien inflamacion cronica junto con otros cofactores
(tabaquismo) deben considerarse potenciales agentes etioldgicos,
incluso en edades mas tempranas que las descritas hasta ahora en
la literatura.

3. TRADUCCION, ADAPTACION CULTURAL Y VALIDACION
DEL CUESTIONARIO DE CALIDAD DE VIDA PARA
ADOLESCENTES CON ENFERMEDADES CUTANEAS (T-QOL)

L. Alonso Naranjo?, A.l. Sanchez Moya?, B.A. Gdmez Dorado?,
E.R. Martinez Lorenzo?, E. Molina Figueraz,

L. Vergara de la Campa?, L. Luna Bastante?, C. Pérez Hortet?
y A. Gonzalez Cantero®

aComplejo Hospitalario de Toledo. Toledo. Hospital Universitario
Ramén y Cajal. Madrid. Espana.

Introduccion. Los estudios de calidad de vida en dermatologia tie-
nen cada vez mas importancia por la influencia que las enfermeda-
des cutaneas tienen sobre el estado fisico y mental de las personas.
Podemos intuir que este impacto es ain mayor durante la adoles-
cencia, pero es un aspecto que ha sido poco y mal evaluado hasta

el punto de que, en la actualidad, no disponemos en Espana de
ninguna herramienta que sirva para evaluar tal efecto. En este sen-
tido, el grupo de referencia en investigacion en calidad de vida en
dermatologia de la Universidad de Cardiff ha desarrollado y valida-
do un cuestionario especifico para adolescentes con enfermedades
cutaneas, el Teenagers’ Quality of Life (T-QoL). Nuestro objetivo es
traducir al espanol, adaptar y validar el T-QoL para poder disponer
de una herramienta Gtil en nuestro medio.

Material y métodos. Para este proceso hemos seguido la metodolo-
gia recomendada por las guias ISPOR (International Society for
Pharmacoeconomics and Outcomes Research) con una doble traduc-
cion y retrotraduccion, adaptacion cultural del cuestionario en una
muestra representativa de la poblacion diana y validacion del cues-
tionario basado en un disefo de estudio prospectivo y de corte
transversal.

Resultados. Hemos obtenido una muestra de 133 sujetos con una
media de 16 afos de edad. Respecto a las variables psicométricas,
se demostro la validez con una alta-moderada correlacion del T-QoL
con el DLQI y el CDLQI (r = 0,765) y una baja-moderada correlacion
con una pregunta de gravedad global (r = 0,634). Para la fiabilidad,
el alfa de Conbrach fue de 0,92 y el coeficiente de correlacion in-
traclase de 0,846. Respecto a la sensibilidad al cambio, se obtuvie-
ron diferencias en los subgrupos de pacientes que mostraron un
cambio respecto a la gravedad autoevaluada aunque estas diferen-
cias no fueron estadisticamente significativas. Estos resultados son
equiparables a los de los autores de la version original del T-Qo.
Conclusiones. Presentamos el primer cuestionario en espanol de
calidad de vida para adolescentes con enfermedades cutaneas. Se
trata de una herramienta validada y sencilla de utilizar que va a
permitir entender y atender necesidades especificas de este grupo
de edad y abordar la patologia dermatoldgica desde una perspecti-
va mas global.

4. INFECCIONES EN PACIENTES CON PENFIGO

A.M. Rosell Diaz, L.M. Nieto Benito, I. Balaguer Franch,

E. Hernandez de la Torre Ruiz, P. Garcia Piqueras,

C. Lacasta Plasin, M. Cérdoba Garcia-Rayo, D. Virseda Gonzalez,
R. Suarez Fernandez y A. Pulido Pérez

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

Introduccioén. Los pacientes con enfermedades autoinmunes aso-
cian un riesgo infeccioso elevado. En el pénfigo, prototipo de enfer-
medad autoinmune cutanea, se objetiva una elevada
morbimortalidad debido principalmente a infecciones. Sin embar-
go, a pesar de su importancia no se ha cuantificado ni caracterizado
la presencia de infecciones en estos pacientes.

Objetivos. Conocer la prevalencia de infecciones en pacientes con
diagnostico de pénfigo. Caracterizar el tipo de infecciones.
Material y métodos. Estudio retrospectivo de pacientes con diag-
nostico de pénfigo que acuden a consulta monografica de enferme-
dades ampollosas durante los afnos 2006-2021.

Resultados. Se recogen datos de 49 pacientes, siendo 28 mujeres y
21 varones con edad media al diagndstico de 55,1 afios. El tipo de
pénfigo predominante es el vulgar, en 40 de los pacientes (82%),
seguido del pénfigo foliaceo (9 pacientes, 18%). Todos los pacientes
han sido tratados con inmunosupresores, utilizando hasta 3,1 tipos
de media. Hasta un total de 38 pacientes (77,6%) han desarrollado
alglin evento infeccioso, siendo mas frecuente en pénfigo vulgar
que en pénfigo foliaceo. El promedio de infecciones es de 2,4. El
origen mas frecuente de infeccion es el mucocutaneo (31%), segui-
do del genitourinario y respiratorio. La mayoria son infecciones
comunitarias, que no requieren hospitalizacion. El intervalo medio
de aparicion entre el diagnostico del pénfigo y la infeccion es de
88,6 meses. Solo existe un caso de mortalidad documentada debido
a infeccion. Hasta un total de 20 eventos infecciosos son de carac-
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ter oportunista (21,5%). En la muestra recogida, hasta 6 pacientes
han desarrollado infeccion por SARS-CoV2, uno de ellos con necesi-
dad de ingreso hospitalario.

Discusion. Los pacientes con pénfigo presentan una prevalencia de
infeccion elevada probablemente debida a disregulacion del siste-
ma inmune, alteracion de la barrera mucocutanea, presencia de
comorbilidades asociadas o uso de farmacos inmunosupresores. No
obstante, el papel de estos ultimos queda por dilucidar. Las infec-
ciones oportunistas representan un porcentaje no despreciable de
casos, asocian mayor gravedad y pueden aparecer en cualquier mo-
mento tras el diagnostico. En nuestros pacientes la infeccion por
SARS-CoV no ha asociado mal prondstico, sin embargo, se requieren
estudios prospectivos para evaluar el riesgo real de enfermedad
COVID19 en pacientes con pénfigo.

5. IMPACTO DEL COVID19 EN LA CIRUGIA
DERMATOLOGICA: NUESTRA EXPERIENCIA
EN 695 PACIENTES

M. Gonzalez Cafete, A. Rodriguez-Villa Lario, D. Vega Diez,
E.L. Pinto Pulido, S. Medina Montalvo, E. Sanchez Goémez-Aparici,
1. Polo Rodriguez y L. Trasobares Marugan

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Principe
de Asturias. Alcald de Henares (Madrid). Espana.

En el dltimo ano, debido a la pandemia SARS-Cov-2, la actividad
quirdrgica en la inmensa mayoria de los servicios de dermatologia
de Espana se ha visto modificada, como consecuencia ha sido nece-
saria la implementacion de protocolos de manejo perioperatorio
para garantizar la seguridad de los pacientes y profesionales sani-
tarios.

Material y métodos. Presentamos un estudio longitudinal de carac-
ter retrospectivo sobre el impacto del COVID19 en la actividad qui-
rargica que incluye a 695 pacientes programados para cirugia
dermatologica entre mayo y noviembre de 2020. Los criterios de
inclusion fueron: cirugia programada en nuestro centro, un consen-
timiento verbal y la mayoria de edad. Entre los datos recogidos
destacan: las caracteristicas demograficas y patologia quirurgica de
los pacientes, la realizacion y resultados de pruebas para la detec-
cion de COVID19 y la necesidad de reprogramacion de los quirdfa-
nos. Ademas, se ha realizado un cuestionario telefénico para
evaluar si la pandemia ha supuesto una preocupacion afadida a la
intervencion.

Resultados. La muestra esta conformada por un 50,2% de hombres
y un 49,8% de mujeres con edades comprendidas entre 18 y 96
anos, con una edad media de 61,34 anos. El 89,6% de los pacientes
fueron intervenidos en nuestro centro de especialidades y el 10,2%
en el hospital. El 37,7% tenia un diagnodstico clinico prequirirgico
de carcinoma basocelular, el 22,8% de nevus displasico, el 12,6% de
carcinoma epidermoide, el 12,3% de otros tumores epidérmicos, el
9,5% de “otros”, el 3% de tumores mesenquimales y el 2,2% mela-
noma. Se realizd PCR-RT a todos los pacientes, de los cuales solo 6
fueron positivos, y serologia a 172 (debido a cambio de protocolo
prequirurgico en julio) de los cuales 19 obtuvieron un resultado
positivo para IgM y 29 para IgG. Se tuvieron que reprogramar 16
inclusiones a quiréfano (2,7% del total de las intervenciones), 13
por pruebas positivas y 3 por sintomatologia compatible con CO-
VID19. El tiempo medio de retraso fue de 26,9 dias. Por otro lado,
en cuanto al impacto psicoldgico, hasta un 38% de los pacientes
sintieron una preocupacion sobreaiadida por la pandemia en el
contexto de su cirugia.

Conclusiones. Hoy en dia la pandemia COVID19 sigue alterando la
actividad quirtrgica programada, retrasando considerablemente,
en algunos casos, el tratamiento quirtrgico de patologia oncologi-
ca. Ademas, sigue teniendo un impacto psicoldgico negativo en un
nimero no desdefiable de nuestros pacientes, aumentando su preo-
cupacion con respecto a la cirugia dermatoldgica.

6. TELEGERIATRIA: EXPERIENCIA PRELIMINAR Y UN CASO
INESPERADO

K. Krasnovska Zayets, E. Sendagorta Cudos,

K. Magaletskyy Kharachko, E.J. Tarin Vicente, J.M. Busto Leis,
G. Servera Negra, L. Quintana Castafiedo, M. Feito Rodriguez,
A. Mayor Ibarguren y P. Herranz Pinto

Dermatologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espafia.

La pandemia por COVID-19 ha dado un giro de 360° en nuestras vidas.
El ejercicio de las distintas especialidades médicas se ha tenido que
adaptar a las nuevas exigencias y distintas modalidades de trabajo
para satisfacer el aumento de la demanda asistencial ante unas con-
diciones extraordinarias a las que el sistema sanitario no estaba pre-
parado para enfrentarse. La teledermatologia ha cobrado una
tremenda importancia con un avance en su aceptacion e implemen-
tacion mayor en el Ultimo ano que en los 20 afios anteriores. Por otro
lado, sin duda alguna las residencias de ancianos han sido especial-
mente golpeadas durante la crisis por pandemia COVID, siendo victi-
mas de abandono ante un sistema que no podia abastecer sus
necesidades. En este contexto, compartimos nuestra experiencia
preliminar del proyecto de teledermatologia con las residencias de
ancianos del area de salud del Hospital Universitario La Paz de Madrid
(area 5) que se ha puesto en marcha recientemente, analizando las
caracteristicas demograficas y clinicas de nuestros pacientes, asi
como los motivos mas frecuentes de consulta, de derivacion y los
procedimientos realizados. El proyecto se ha puesto en marcha hace
dos meses durante los cuales hemos podido atender a 42 ancianos.
Ademas presentamos un caso clinico inusual que fue valorado inicial-
mente por teledermatologia, pero ante el cuadro clinico y cutaneo
descritos preciso de una derivacion urgente a nuestro hospital para la
valoracion presencial inmediata y tratamiento. Se trata de una mujer
de 96 anos, polimedicada, con multiples antecedentes personales,
que desarrolla progresivamente lesiones cutaneas erosivas con signo
de Nikolsky positivo, deterioro del estado general y anorexia de un
mes de evolucion. Se realiza la autoinmunidad con anticuerpos ANA+
a titulos altos con patrén homogéneo con anticuerpos antiHistonas +.
Ante la sospecha de lupus eritematoso sistémico inducido por farma-
cos se revisa la medicacion de la paciente, objetivando la hidralacina.
La biopsia de piel resulta histolégicamente compatible con lupus eri-
tematoso. Como conclusion, presentamos un caso de lupus eritema-
toso sistémico inducido por hidralacina con una presentacion clinica
ampollosa inusual y con la particularidad de ser capturado mediante
la telegeriatria. Este caso demuestra una vez mas, la importancia de
esta herramienta en la atencion y priorizacion de los pacientes mas
vulnerables, que no solo nos permite optimizar el tiempo de espera,
sino que ademas nos permite priorizar patologias cutaneas que nece-
sitan una atencion urgente y que son capaces de cambiar complemen-
tamente el prondstico y la evolucion de nuestros pacientes

7. EFECTIVIDAD Y SEGURIDAD DE SECUKINUMAB
COMO TRATAMIENTO EN PACIENTES CON FORMAS
GRAVES DE PSORIASIS (ERITRODERMICO Y PUSTULOSO
GENERALIZADO) EN PRACTICA CLINICA REAL: ESTUDIO
RETROSPECTIVO DE 21 PACIENTES

A. Reymundo?, A. Fernandez-Bernaldez?, S. Armesto®, O. Beniandrés,
L. Rodriguez?, A. Sahuquillo-Torralbae, P. de la Cueva', R. Feltess,
E. Villarrasa", T. Torres', M. Llamas-Velasco® y E. Daudén?

Servicio de Dermatologia. “Hospital Universitario de La Princesa.
Madrid. "Hospital Universitario Marqués de Valdecilla. Santander.
Hospital Universitario Gregorio Marafién. Madrid. “Hospital
Universitario Virgen del Rocio. Sevilla. ¢Hospital Universitario y
politécnico La Fe. Instituto de Investigacion Sanitaria La Fe. Valencia.
'Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. *Hospital Universitario
de la Paz. Madrid. "Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.
Espana. ‘Centro Hospitalar e Universitario do Porto. Porto. Portugal.
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La psoriasis eritrodérmica y pustulosa generalizada (PPG) son for-
mas clinicas graves y poco frecuentes de psoriasis. Debido a su baja
incidencia, el tratamiento no esta estandarizado. Secukinumab
(SEK) es un anticuerpo monoclonal antiinterleucina 17 aprobado
para el tratamiento de la psoriasis en placas, que ha demostrado
ser eficaz en el tratamiento de estas formas clinicas en series de
casos cortas. Nuestro objetivo ha sido valorar la eficacia y seguri-
dad de SEK como tratamiento de estas entidades en practica clinica
real. Se realiz6 un estudio observacional multicéntrico retrospecti-
vo de una cohorte de pacientes con psoriasis eritrodérmica (n = 16)
y PPG (n = 5) tratados con SEK en practica clinica real con un tiem-
po de seguimiento minimo de 12 meses. Se analizo la eficacia, se-
guridad y supervivencia del farmaco. Los resultados se muestran
mediante dos tipos de analisis: “A0” y “LOCF”. El PASI medio de los
pacientes con psoriasis eritrodérmica fue de 37,4y el DLQI de 17,4,
consiguiendo una respuesta mantenida en la mayoria de los pacien-
tes a los 12 meses. En cuanto al GPP IGA basal medio fue de 3,6
consiguiendo aclaramiento casi completo mantenido a los 12 meses
en el 100% de los casos y a los 36 meses en el 60% de ellos. El perfil
de seguridad del farmaco fue bueno. Solo se suspendio el trata-
miento por un efecto adverso grave (reactivacion de infeccion tu-
berculosa). Hemos encontrado 3 series de casos de pacientes con
psoriasis eritrodérmica tratados con SEK en practica clinica real con
resultados variables. Weng et al. con 10 casos tienen la serie mas
grande. Nuestra serie muestra una mayor efectividad con un 43,45%
a 12 semanas y un 56,25% a 24 semanas. Esta respuesta se mantuvo
en el tiempo, mostrando una tasa de recaida menor con un tiempo
de seguimiento mayor. En cuanto a PPG, un ensayo clinico analizo
la eficacia y seguridad de SEK en 12 pacientes durante 52 semanas.
Diez pacientes (83,33%) consiguieron una mejoria importante de las
lesiones a la semana 16 mantenida hasta el fin del periodo de segui-
miento. En practica clinica real, solo hemos encontrado 20 casos
clinicos aislados con periodos de seguimiento cortos. En ellos SEK se
muestra como un tratamiento eficaz, con una respuesta mantenida
similar a la presentada en nuestra serie de casos y con buen perfil
de seguridad. Presentamos la serie de casos tratados con SEK con el
tiempo de seguimiento mas largo en PPG y la mas extensa en casos
y tiempo de seguimiento de pacientes con psoriasis eritrodérmica.
SEK puede ser un tratamiento eficaz en estas formas clinicas.

8. LIVEDO RETICULAR Y ENFERMEDAD
CEREBROVASCULAR: UN HALLAZGO INCIDENTAL,
UNA HISTORIA FAMILIAR Y UN DIAGNOSTICO GENETICO

H. Munoz-Gonzalez?, F. Lozano-Morillo®, A. Lopez-Valle?,

M. Penalba- Torres?, C. Vico-Alonso?, M. Puerta-Pena?,

J. Fulgencio-Barbarin?, D. Falkenhain- Lopez?, C. Rubio-Muiiz?,
J. Arroyo-Andrés?, M. Agud de Dios?, P.L. Ortiz-Romero?

y C. Postigo-Llorente?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Reumatologia. Hospital
Universitario Doce de Octubre. Madrid. Espafa.

El déficit de la enzima adenosindeaminasa 2 da lugar a un estado
proinflamatorio con el desarrollo de procesos vasculiticos a edades
tempranas, afectando caracteristicamente a la piel y el sistema
nervioso central aunque también a otros drganos. La identificacion
de estos pacientes a través de las manifestaciones clinicas y la his-
toria familiar podria permitir orientar el manejo terapéutico previ-
niendo las complicaciones de la enfermedad. Presentamos el caso
de un paciente de vardn de 36 afos de edad, natural de Ecuador y
derivado para valoracion de alteraciones ungueales en las uiias de
los pies de largo tiempo de evolucion. A la exploracion fisica se
observaba descamacion plantar bilateral extendiéndose de forma
neta por los bordes de los pies y con alteraciones ungueales asocia-
das en forma de onicdlisis e hiperqueratosis subungueal. Sin embar-
g0, llamaba la atencidn la presencia de maculas eritematoviolaceas
con patron retiforme en ambos miembros inferiores compatibles

con una livedo reticular. Como antecedentes relevantes destacaban
una vasculitis necrosante tipo panarteritis nodosa diagnosticada en
otro centro en forma de lesiones subcutaneas nodulares con confir-
macion histolégica asociadas a artropatia, anemia y fiebre y un ic-
tus isquémico a la edad de 34 anos. Ademas, la madre, tia materna
y hermano del paciente habian presentado episodios de enferme-
dad cerebrovascular a edades tempranas, presentando la madre
también lesiones tipo livedo reticular. Se solicité estudio genético
y funcional, confirmandose el déficit de adenosindeaminasa 2. Tras
cultivo obtenido de la planta del pie, se confirmé onicomicosis y
tifa en mocasin por Trichophyton rubrum. Los avances diagnosticos
han permitido la caracterizacion etioldgica de distintas patologias.
El déficit de adenosindeaminasa 2 podria encuadrarse sindromica-
mente en funcion de las manifestaciones clinicas dentro del sindro-
me de Sneddon o de una panarteritis nodosa. Si bien todavia no se
han desarrollado tratamientos especificos orientados a la base fisio-
patoldgica, el mayor conocimiento de estos procesos podria permi-
tir el desarrollo futuro de terapias dirigidas.

9. PLACAS ANULARES EN PACIENTE TIROIDECTOMIZADA.
A PROPOSITO DE UN CASO

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

aServicio de Dermatologia y Venereologia. *Servicio de Anatomia
Patoldgica. Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espanfia.

Introduccién. Paciente de 67 afos con AP de tiroidectomia que
presenta en el Gltimo afio aparicion progresiva de placas anulares
diseminadas en tronco.

Historia clinica. La paciente present6 de forma progresiva placas
anulares en tronco y abdomen, con crecimiento progresivo, algunas
de ellas confluentes, sin afectacion facial ni PP. Durante el pico de
incidencia de la pandemia por SARS-CoV2 la paciente es ingresada
por sospecha de neumonia COVID, prescribiéndose tratamiento con
azitromicina, hidroxicloroquina y prednisona, con mejoria de las le-
siones cutaneas pero persistencia de sintomas respiratorios. Se ob-
servan en las pruebas de imagen nodulos pulmonares bilaterales que
indican metastasis pulmonares multiples, procediéndose a realizar
fibrobroncoscopia para muestra histoldgica. Ademas, la paciente pre-
senta un bloqueo auriculoventricular, precisando el implante de mar-
capasos. Tras el alta se observa empeoramiento de las lesiones
cutaneas y, dado que se habia observado buena respuesta con azitro-
micina en el ingreso y las lesiones clinicamente parecian compatibles
con una tuberculosis cutanea, se decide iniciar tratamiento con azi-
tromicina. Durante el seguimiento en consultas externas la analitica
evidencia ANA positivos a titulo 1:80 con anticardiolipina positivo y
anticoagulante lUpico débilmente positivo, con resto de perfil inmu-
ne normal. Dados los hallazgos histologicos y la ausencia de respues-
ta tras un mes, se decide suspender el tratamiento con azitromicina
e iniciar hidroxicloroquina a la espera de los resultados histologicos
y cultivo. Tras un mes sin respuesta al tratamiento, desde anatomia
patologica refieren que la biopsia cutanea muestra una dermatitis
granulomatosa no necrosante con células gigantes multinucleadas sin
evidencia de BAAR, y el cultivo es negativo para micobacterias, todo
ello compatible con sarcoidosis cutanea. Asimismo se confirma histo-
logia pulmonar compatible con metastasis de carcinoma de tiroides.
Como antecedente relevante la paciente habia sido tiroidectomizada
en 2012 por bocio multinodular, sin evidenciar afectacion tumoral en
la pieza. Actualmente la paciente se encuentra en tratamiento con
prednisona oral con buena respuesta y mejoria de las lesiones cuta-
neas y con yodo radiactivo, con buena respuesta de la afectacion
pulmonar, y con prednisona en dosis de descenso, con practica reso-
lucion de las lesiones cutaneas.

Conclusiones. Presentamos un caso de sarcoidosis cutanea para-
neoplasica secundaria a enfermedad metastasica por carcinoma de
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tiroides en una paciente tiroidectomizada. Los casos de sarcoidosis
cutanea paraneoplasica descritos son infrecuentes en la literatura,
especialmente secundarios a drganos extirpados sin evidencia de
malignidad histologica.

10. DOS CASOS DE MASA AXILAR DE ORIGEN
DESCONOCIDO

C. Sarro-Fuente?, J. Martin-Alcalde?, A. Muiiz-de Lucas?,
G. Greta Dradi?, M. Vela-Ganuza?, A. Cardena-Gutiérrez®,
E. Garcia-Garcia® y J.L. Lopez-Estebaranz?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Oncologia. ‘Servicio de
Anatomia Patolégica. Hospital Universitario Fundacion Alcorcon.
Madrid. Espana.

Planteamiento del tema. El cancer de mama masculino representa
aproximadamente un 1% de los canceres en varones, y en torno al
1% del total de canceres de mama. El 50% se detecta en estadios
avanzados, con afectacion ganglionar o metastasis al diagnostico.
La primera manifestacion suele ser la retraccion del pezoén o la
presencia de una masa retroareolar, si bien también pueden comen-
zar con adenopatias axilares metastasicas. Se encuentran mutacio-
nes en BRCA2 hasta en el 14% de los hombres con cancer de mama.
Otros factores de riesgo son: edad avanzada, raza negra, antece-
dentes familiares de cancer de mama, exposicion a radiacion, y el
disbalance estrégenos/androgenos (sindrome de Klinefelter, obesi-
dad, toma de antiandrdgenos o estrdgenos, obesidad, etc.).
Historia clinica. Presentamos dos casos de cancer de mama en va-
rén que comenzaron con masas exofiticas axilares sin otra sintoma-
tologia asociada. El primer paciente era un varén de 60 afos que
acudio a urgencias por una lesion exudativa de crecimiento rapido
en la axila. El segundo paciente era un vardn de 84 afos que habia
sido remitido a consultas de dermatologia por una masa axilar do-
lorosa de 2 afos de evolucion. Ninguno de ellos tenia antecedentes
personales de interés.

Resultados y/o discusion. En ambos casos se realizaron biopsias
de las lesiones axilares. En el primer caso se identificd una proli-
feracion de células de habito epitelial con disposicion en cordo-
nes. El estudio de inmunohistoquimica mostré positividad para
CK7, E-cadherina, receptores de andrégenos, mamoglobina y her-
cepTest™, asi como negatividad para CK20. El estudio de exten-
sion demostro afectacion adenopatica axilar, cutanea en la piel de
la axila y un foco mamario en la region retroareolar ipsilateral.
Con el diagndstico de carcinoma mamario estadio IV se inici6 tra-
tamiento quimioterapico neoadyuvante y posteriormente se reali-
z6 mastectomia y linfadenectomia axilar. Actualmente esta en
tratamiento hormonal con tamoxifeno, con muy buena respuesta.
En el segundo caso, la biopsia cutanea mostraba una infiltracion
dermohipodérmica por carcinoma, con inmunoexpresion para
EMA, CK9, receptores de estrogenos (97%) y de progesterona
(85%), y con hercepTest™ negativo, concordante con carcinoma de
mama. El estudio de extension fue negativo. Ante un adenocarci-
noma de mama estadio IllA se inicié hormonoterapia con tamoxi-
feno, con respuesta parcial, y posteriormente se realizo
mastectomia y linfadenectomia axilar, sin identificarse tumor pri-
mario en la mama. Se realiz6 tratamiento con tamoxifeno durante
5 anos sin recidiva de la enfermedad.

Conclusién/es. Los canceres de mama masculinos son poco fre-
cuentes, pero a tener en cuenta en varones que presentes retrac-
cién del pezdn, masas retroareolares unilaterales o masas
tumorales axilares. El estudio inicial con mamografia suele ser su-
ficiente para el diagnostico, que ha de confirmarse con una biopsia.
La ecografia axilar es util en la estadificacion, ya que es frecuente
la afectacion axilar al diagnéstico. Dado que la mayoria de estos
tumores son receptores hormonales positivos, el uso de tamoxifeno
es fundamental para el tratamiento incluso en estadio IV, habiendo
demostrando aumentar la supervivencia.

25 de junio de 2021

1. LESIONES GENERALIZADAS DE PROGRESION RAPIDA

J. Martin Alcalde?, C. Sarr6 Fuente?, A. Mufiz de Lucas?,
G. Greta Dradi?, M. Menéndez Sanchez?, M. Vela Ganuza?,
R. Gamo Villegas?, F. Pinedo Moraleda® y J.L. Lopez Estebaranz?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Universitario Fundacién Alcorcén. Madrid. Espana.

Introduccion. El linfoma T periférico, no especificado (LTP-NE) alu-
de a un grupo heterogéneo de linfomas de células T maduras, cuyas
caracteristicas no corresponden a ninguna de las otras categorias
bien definidas. La piel es el sitio de afectacion extraganglionar mas
frecuente y suele ser la primera manifestacion clinica.

Caso clinico. Varon de 63 afos sin antecedentes de interés que
acudid al servicio de urgencias por una erupcion eritematosa de 10
dias de evolucion, consistente en papulas de predominio folicular
que afectaba principalmente al tronco y la cara. El estudio histolo-
gico mostro un infiltrado granulomatoso entremezclado con linfoci-
tos de tamafio intermedio-grande con nucléolo prominente y
frecuentes mitosis. El estudio inmunohistoquimico mostré positivi-
dad para CD3 y CD30 (en aproximadamente el 30% de la celulari-
dad) y era negativo para CD7, CD4, CD8, CD15 y ALK. Unos 20 dias
después el paciente presentaba un empeoramiento marcado de las
lesiones cutaneas que se encontraban mucho mas infiltradas. Ade-
mas presentaba adenopatias axilares y supraclaviculares palpables.
En el estudio posterior se demostrd infiltracion de la misma pobla-
cion linfocitaria en un ganglio supraclavicular, angulo hepatico del
colon y médula 6sea. Se realizo el diagndstico de LTP-NE y se inicio
tratamiento con brentuximab-ciclofosfamida-doxorrubicina-predni-
sonay pese a presentar una respuesta prometedora inicial, fallecio
por una complicacion infecciosa pulmonar.

Discusién. Los LTP-NE representan aproximadamente uno de cada 4
casos de LTP. Es el subtipo mas comin de LTP en América del Norte y
Europa. Es mas comun en varones, con una edad media de presenta-
cion de 60 anos, y la mayoria presenta un estadio avanzado al diag-
nostico. La afectacion cutanea es mas comun por ser secundaria a
enfermedad ganglionar o por ocurrir simultaneamente con enferme-
dad extracutanea aunque también estan descritos los primariamente
cutaneos. Hoy en dia, los regimenes basados en brentuximab son
mejores para el LTP CD30+, y no solo para el linfoma anaplasico de
células grandes. No obstante, los LTP-NE tienen un mal prondstico,
con una supervivencia a 5 anos de aproximadamente el 32%. Presen-
tamos un caso raro de PTCL-NOS con caracteristicas cutaneas y sisté-
micas combinadas en el momento del diagndstico y una progresion
de la enfermedad extremadamente rapida.

2. UNA CUESTION DE PLIEGUES

G. Baeza Hernandez?, A. Guerrero Torija?, R.F. Rubio Aguilera?,
R. Khedaoui®, B. Echeverria Garcia?, C. Martinez Moran®y J. Borbujo?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Anatomia Patologica.
Hospital Universitario de Fuenlabrada. Madrid. Espafa.

La dermatosis pustulosa subcornea o enfermedad de Sneddon-Wil-
kinson es una patologia infrecuente clasificada dentro del espectro
de las dermatosis neutrofilicas. De forma ocasional se han publica-
do casos de asociacion a infecciones, entre las que se encuentra el
Mycoplasma pneumoniae. Presentamos el caso de una mujer de
mediana edad que consultaba por lesiones de varias semanas de
evolucion en grandes pliegues, poco sintomaticas, que habian sido
tratadas con clotrimazol topico y fluconazol oral sin mejoria en su
centro de salud. La paciente experimento un franco empeoramien-
to tras iniciar prednisona oral por sospecha de eccema irritativo.
A la exploracion se objetivaron placas eritematosas sobre las que
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asentaban pUstulas submilimétricas fragiles. Se realizaron cultivos
para bacterias y hongos (estériles), una biopsia de piel que fue
compatible con dermatosis pustulosa subcérnea y una analitica con
resultado de serologia positiva de infeccion reciente por Mycoplas-
ma pneumoniae. Tras suspender la prednisona oral, fue tratada con
corticoide topico durante 2 semanas con resolucion completa de las
lesiones. Durante el seguimiento no ha experimentado nuevas lesio-
nes. De forma clasica, la dermatosis pustulosa subcoérnea se define
como una enfermedad benigna de curso crénico recidivante que
afecta sobre todo a mujeres de mediana edad; puede estar asocia-
da a otras entidades como gammapatia monoclonal, pioderma gan-
grenoso, enfermedad inflamatoria intestinal, enfermedades
autoinmunes, tumores, farmacos, y de forma mas infrecuente, in-
fecciones. Los principales diagnosticos diferenciales que debemos
tener en cuenta son la psoriasis pustulosa, las toxicodermias tipo
pustulosis exantematica generalizada aguda, el pénfigo IgA subtipo
dermatosis pustulosa subcornea, el impétigo y la candidiasis; para
diferenciarlo nos ayudara tanto la situacion clinica del paciente
como la histologia. A veces resulta compleja su distincion de la pso-
riasis pustulosa, y para algunos autores la dermatosis pustulosa sub-
cornea seria clasificada como una variante de esta. Los casos de
asociacion a infeccion por Mycoplasma tienen un curso de la enfer-
medad mas agudo, con buena evolucion, sin recidivas en ningun
paciente durante el seguimiento realizado y con resolucion de las
lesiones con dapsona oral o corticoides topicos. Se postula que la
incidencia real de la dermatosis pustulosa subcdrnea asociada a
Mycoplasma pneumoniae estd infraestimada dada la escasa expre-
sividad clinica que a veces presenta esta infeccion, y se recomienda
buscar dicha asociacion especialmente en pacientes jovenes, aun-
que no presenten clinica respiratoria.

3. CALCINOSIS GENERALIZADA EN EDAD INFANTIL

M. Agud de Dios?, J. Arroyo Andrés?, C. Rubio Mufiz?,

M. Puerta Pena?, J. Fulgencio Barbarin?, D. Falkenhain Lopez?,
J. Inocencio Arocena®, P.L. Ortiz Romero?, S.l. Palencia Pérez?,
A. Calleja Algarra? y C. Zarco Olivo?

aServicio de Dermatologia. *Servicio de Pediatria. Hospital
Universitario Doce de Octubre. Madrid. Espanfa.

La calcinosis afecta al 40% de pacientes con dermatomiositis juvenil
(DMJ), es un signo de actividad inflamatoria y ensombrece el pronos-
tico de la enfermedad. Se trata de una calcificacion distrofica que
suele iniciarse sobre puntos de presion y, en casos avanzados, puede
generalizarse. En la actualidad se esta investigando el uso de nuevos
farmacos, sobre todo anticuerpos monoclonales y terapias dirigidas,
para tratar la dermatomiositis (DM) y la calcificacion asociada, con
resultados desiguales. Presentamos el caso de un nifo de 7 anos,
diagnosticado de DMJ 3 anos antes, que ingresa en nuestro hospital
por mala evolucion de la enfermedad y calcificacion generalizada.
A la exploracion fisica, presentaba hallazgos cutaneos floridos de la
conectivopatia (telangiectasias palpebrales, papulas de Gottron, eri-
tema periungueal...) asi como una calcinosis generalizada a modo de
exoesqueleto con focos de ulceracion espontanea y que condiciona-
ban flexos en codos, cadera y rodillas limitando la movilidad. Como
complicaciones médicas, desarrolld hipertension arterial multifacto-
rial, malnutricion severa, enteropatia apoptodsica y ulceracion por
decubito. Recibié tratamiento con bolos de metilprednisolona, pred-
nisona oral, metotrexato, gammaglobulinas intravenosas, hidroxiclo-
roquina, tacrélimus y baricitinib, ademas de bifosfonatos y
metabisulfito tdpico, con una respuesta parcial a los 3 meses de se-
guimiento. La calcinosis asociada a la DMJ es mas frecuente a mayor
duracién de la enfermedad y actividad mantenida de la misma. Una
supresion temprana de la actividad reduce el riesgo de esta compli-
cacion. No hay tratamientos estandarizados para su manejo. Los nue-
vos antiJAK, abatacept y antiTNF se postulan como alternativas
eficaces para reducir la actividad inflamatoria en DM. Los bifosfona-

tos pueden ser una alternativa eficaz en el tratamiento especifico de
la calcinosis. El pronostico de la calcinosis sigue siendo sombrio, si
bien los resultados de los tratamientos pueden ser tardios.

4. LESIONES ERITEMATO-EDEMATOSAS Y PURPURICAS
RECURRENTES

R. Sampedro Ruiz?, M.2L. Martos Cabrera?, I. Lladd Fernandez?,
J. Fraga Fernandez®, M. Llamas Velasco® y E. Daudén Tello?

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

Varén de 52 afos, valorado en diciembre de 2020 por brotes de lesio-
nes pruriginosas recurrentes desde 2008, con buena respuesta a cor-
ticoides orales, pero con recidiva al suspenderlos. El paciente negaba
otros signos o sintomas en la anamnesis. Como antecedentes perso-
nales destacaban una tiroiditis y gastritis cronica, ambas autoinmu-
nes, asi como asma alérgica en la infancia, sin brotes desde entonces.
No tomaba medicacion cronica, salvo una dosis Unica de deflazacort
30 mg, a demanda, cuando tenia un brote de las lesiones por las que
consultaba. A la exploracion destacaba la presencia de placas purpu-
ricas anulares, sin afectacion epidérmica, en cara posterior de pier-
nas; asi como otras placas mas edematosas e infiltradas en region
interglutea, con erosiones en superficie. En las biopsias de ambas
lesiones se evidenciaron infiltrados inflamatorios en toda la dermis,
predominantemente perivasculares, consistentes en abundantes eo-
sinofilos acompafados de linfocitos. También se identificaron fre-
cuentes imagenes de eosindfilos permeando las paredes vasculares,
junto con focos de necrosis fibrinoide y trombos intravasculares. No
se visualizaron infiltrados neutrofilicos o leucocitoclastia. En la ana-
litica sanguinea destacaba una discreta eosinofilia (750 células/mcl)
y un C3 descendido (21,7 mg/dl), sin otros hallazgos significativos. El
panel de autoinmunidad, incluyendo ANCA fue negativo. No se detec-
taron parasitos en heces y la radiografia de torax fue normal. Con
todo ello se diagnostico al paciente de una vasculitis eosinofilica
necrosante cutanea recurrente (VENCR). El paciente se ha manteni-
do estable y sin desarrollar otras manifestaciones hasta la fecha. Ha
rechazado iniciar un tratamiento ahorrador de corticoides y ha pre-
ferido continuar con deflazacort a demanda. La VENCR es una enti-
dad clinicopatolégica poco frecuente descrita por Cheng et al. en el
ano 1995. Consiste en brotes recurrentes de lesiones eritematopur-
puricas pruriginosas, en las que histolégicamente se observan image-
nes de vasculitis necrosante con infiltrados casi exclusivamente
eosinofilicos, y en los que no participan neutrdfilos y no hay leucoci-
toclastia. Caracteristicamente los brotes responden muy bien a cor-
ticoides orales, pero casi de forma universal recidivan al
suspenderlos. Se postula que la dapsona podria servir en el manteni-
miento de estos pacientes, dado su efecto inhibidor sobre la degra-
nulacion del eosindfilo. Es necesario hacer un diagndstico diferencial,
fundamentalmente, con formas de inicio de un sindrome de Churg-
Strauss con ANCA negativos. Es mandatorio un seguimiento longitudi-
nal de estos pacientes para excluir esta posibilidad.

5. CON EL OJO PUESTO EN LA PIEL: EL PACIENTE
PEDIATRICO CON NEUROFIBROMATOSIS TIPO i

J.M. Busto Leis, M. Feito Rodriguez, G. Servera Negre,
K. Krasnovska Zayets, K. Magaletskyy Kharachko,
R. de Lucas Laguna y P. Herranz Pinto

Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espafa.

La neurofibromatosis tipo Il (NF2) es una enfermedad invalidante que
se hereda de forma autosomica dominante, cuya manifestacion mas
distintiva es el desarrollo de schwannomas vestibulares (SV) bilatera-
les y de otros tumores benignos del sistema nervioso central. La afec-
tacion cutanea es menos aparente que en la neurofibromatosis tipo



Restimenes de las comunicaciones de las Reuniones de la Seccion Centro de la AEDV 69

1, pero junto con la ocular constituye una manifestacion precoz en
pacientes pediatricos. Presentamos el caso clinico de un varén de 7
anos, sin antecedentes de interés, que comienza con disminucion de
la agudeza visual atribuida a la presencia de membranas epirretinia-
nas. Es valorado por Dermatologia por presencia de manchas café
con leche, maculas acromicas y placas hiperpigmentadas que se co-
rresponden con schwannomas plexiformes en la biopsia. Bajo la sos-
pecha de neurofibromatosis se realiza el estudio genético que revela
una mutacion sin sentido no descrita en el gen NF2 (cromosoma 22q),
ausente en los padres y que se asocia con mal prondstico. En el estu-
dio radioldgico basal se evidencian dos lesiones compatibles con SV
bilaterales de pequeno tamano. Con el objetivo de disminuir su tasa
de crecimiento se inicia tratamiento con bevacizumab, cumpliendo
un total tres ciclos de entre uno y dos afos de duracion. El segui-
miento por neuroimagen revela estabilidad de las lesiones a lo largo
de la infancia y la adolescencia, pero tras finalizar el ultimo ciclo se
produce un leve crecimiento del SV derecho con hipoacusia asociada,
por lo que se plantea la colocacion de un implante coclear. El presen-
te caso es un ejemplo de como las lesiones cutaneas, en contraste
con la forma del adulto, constituyen una manifestacion frecuente en
la NF2 pediatrica. Para llegar a un diagndstico precoz, es necesario
tener un alto indice de sospecha, ya que la forma de presentacion
puede ser sutil y mimetizar las manifestaciones cutaneas presentes
en otras genodermatosis. Si bien las secuelas como la pérdida de
audicion son invariables, el abordaje multidisciplinar y el desarrollo
de terapias dirigidas pueden suponer un mayor tiempo libre de com-
plicaciones y una mejoria en la calidad de vida. A raiz del presente
caso analizamos las nuevas perspectivas en cuanto al tratamiento de
la NF2, asi como las implicaciones del estudio genético (tanto desde
el punto de vista diagndstico como prondstico) y los factores predic-
tores de la evolucion de la enfermedad. Aportamos, por ultimo,
nuestra experiencia particular en un caso en el que la forma de pre-
sentacion atipica dificultaba el diagndstico y en el que la presencia
de factores de mal prondstico complicaba el manejo a largo plazo.

6. SiNQROME ICTIOSIS-HIPOTRICOSIS. DESCRIPCION
FENOTIPICAY GENOTIPICA DE UN NUEVO CASO

L. Haya, B. Ruffin, C. Moya, J. Torre, L. Carrasco, B. Pinilla,
D. Mendoza, I. Eraiia, M.?l. Lorda, A. Hernandez y L. Requena

Departamentos de Dermatologia, Anatomia Patoldgica y
Genética. Hospital Universitario Fundacién Jiménez Diaz.
Hospital Infantil Universitario Nifio Jests. Madrid. Espafa.

Introduccion. El sindrome autosdmico recesivo ictiosis-hipotricosis
fue descrito por primera vez en 1998. Desde el afo 2007 se asocia
con mutaciones en el gen ST14. Este gen codifica para la serinpro-
teasa transmembrana matripsina, implicada en el metabolismo de
los corneocitos. En los Ultimos afios se han descrito cerca de diez
mutaciones nuevas en distintas localizaciones de este gen que se
relacionan con un espectro fenotipico que incluye ictiosis leve-
moderada, anomalias en el pelo, atrofodermia, hipohidrosis y ma-
nifestaciones extracutaneas (anomalias dentales y oculares).

Caso clinico. Presentamos un nuevo caso de este sindrome. Se tra-
ta de un varon nacido a término tras un embarazo no controlado de
una madre menor de edad y padre no conocido. Al nacimiento el
neonato presentd engrosamiento cutaneo generalizado de aspecto
en empedrado, sin afectacion de anejos, ectropion ni eclabium, ni
de otros 6rganos en ese momento. Se tomo una biopsia cutanea, en
la que destacan acimulos de hiperqueratosis ortoqueratésica con
focos de paraqueratosis y papilomatosis, todo ello compatible con
el diagndstico de ictiosis. Asimismo, se realizo estudio genético con
secuenciacion completa del gen ST14, objetivandose en homocigo-
sis la mutacion c2479g>c (p. Gly827 Arg) en el exdn 19, solo descri-
ta previamente en una familia consanguinea israeli. Tras un mes de
tratamiento con emolientes se consiguié una mejoria clinica muy
significativa del componente ictiosiforme, pero se hizo evidente la

pérdida de las cejas y pestafias del parpado inferior y el aspecto
ralo, quebradizo y rizado del cabello.

Conclusion. Presentamos un nuevo caso de sindrome autosémico
recesivo ictiosis-hipotricosis asociado a la mutacion c2479g>c (p.
Gly827 Arg) en el exdn 19 y con un fenotipo acorde a los descritos
en casos previos.

7. USO DE ETANERCEPT EN SINDROME STEVENS-JOHNSON/
NECROLISIS EPIDERMICA TOXICA: 3 CASOS CLINICOS

E. Hernandez de la Torre Ruiz, |. Balaguer Franch,
A.M. Rosell Diez, L.M. Nieto Benito, P. Garcia Piqueras,
C. Lacasta Plasin, R. Suarez Fernandez y A. Pulido Pérez

Hospital General Universitario Gregorio Maranén. Madrid. Espana.

El sindrome de Stevens-Johnson (SSJ) y la necrdlisis epidérmica to-
xica (NET) suponen dos polos de un mismo espectro de reaccion
adversa farmacoldgica grave. Son patologias con una baja inciden-
ciay potencialmente mortales. Se producen por necrosis masiva de
los queratinocitos, diferenciandose en el area de superficie corpo-
ral con despegamiento epidérmico. No existe un tratamiento estan-
darizado en el manejo de estas patologias, mas alla de la detencion
del agente causal y las medidas de soporte. Presentamos tres casos,
dos SSJ y un overlap SSJ/NET tratados con etanercept 50 mg sc, en
combinacion con otras terapias (en todos los casos, corticoides
sistémicos y, en uno de ellos, también inmunoglobulinas intraveno-
sas). Todos ellos tuvieron buena evolucion posterior, con rapida
mejoria de sensacion subjetiva de dolor cutaneo, asi como deten-
cion de la progresion de la enfermedad. A pesar de la rapida reepi-
telizacion, uno de los pacientes, dos dias tras la administracion de
etanercept, tuvo una sepsis de origen cutaneo causada por S. au-
reus meticilinsensible, con buena respuesta a tratamiento antibio-
tico. Etanercept, un anticuerpo monoclonal inhibidor de TNF -usado
por primera vez en SSJ/NET en 2007- esta surgiendo como una he-
rramienta terapéutica prometedora. Se ha objetivado la presencia
de niveles aumentados de TNF en el plasma y en las ampollas de los
pacientes con SSJ/NET. Aparentemente, esta molécula actla favo-
reciendo la apoptosis de los queratinocitos. En los estudios publica-
dos sobre el uso de etanercept en SSJ/NET, la principal observacion
realizada es que consigue acortar el tiempo de reepitelizacion com-
pleta. Ademas, parece un farmaco seguro, con escasos efectos ad-
versos reportados, sobre todo cuando se utiliza en monoterapia.
Conclusiones. Aunque no podemos determinar exactamente el gra-
do de mejoria atribuible al etanercept en nuestra serie de pacien-
tes, observamos después de su administracion en todos ellos una
rapida mejoria de la sensacion subjetiva de dolor, asi como una
detencion de la progresion de la enfermedad.

8. SARCOMAS CUTANEOS DE ESTIRPE VASCULAR
EN EL HOSPITAL GENERAL UNIVERSITARIO
DE CIUDAD REAL

M. Carmona Rodriguez, A.M.? Vera Carmona, F. Moro Bolado,
L. Martinez Montalvo, M.2P. Sanchez Caminero
y G. Romero Aguilera

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario
de Ciudad Real. Espafia.

Introduccién. Los sarcomas de estirpe vascular son una entidad
poco frecuente en dermatologia, de la que forman parte tumores
que poseen unas caracteristicas, manejo y prondstico muy diferen-
tes. EL mas frecuente es el sarcoma de Kaposi (SK), que se divide a
su vez en diferentes variantes. El angiosarcoma (AS) es otro sarco-
ma vascular muy poco comun, que asocia un comportamiento agre-
sivo y una elevada mortalidad. Ain no han sido descritas las
caracteristicas de estos tumores en nuestra poblacion.
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Objetivo principal. Analizar las caracteristicas clinicas y epidemio-
ldgicas de los sarcomas cutaneos de estirpe vascular diagnosticados
en el area del Hospital General Universitario de Ciudad Real (HGU-
CR), en el periodo comprendido entre los afios 2009 y 2019.
Material y métodos. Se llevo a cabo un estudio observacional re-
trospectivo que incluyo a los pacientes diagnosticados de sarcoma
vascular cutaneo en el HGUCR entre los afios 2009 y 2019. Se reali-
z0 la revision de historias clinicas y se analizaron los datos obteni-
dos mediante el programa SPSS.

Resultados. Se recogio un total de 54 pacientes con diagnostico de
sarcoma vascular cutaneo, de los cuales 50 fueron casos de SK y 4
de AS. La incidencia anual en la Gerencia de Atencion Integrada de
Ciudad Real fue de 2,41y 0,1 casos por cada 100.000 habitantes,
respectivamente. En el grupo de SK encontramos 40 casos de la
variante clasica, 7 asociados a IS y 3 a VIH. La edad media fue de 76
anos, 35 en el SK-VIH, y la relacion hombre-mujer fue de 2:1. La
localizacion cutanea mas frecuente fue MMII, y la mayoria eran
asintomaticos. Los principales tratamientos empleados fueron ciru-
gia (54%), RT (8%) y QT (12%), obteniéndose con todos buenos resul-
tados, y en el 34% no fue necesario ninglin tratamiento activo. Un
caso de SK (2%), asociado a VIH, presentd metastasis y fallecio a
causa del tumor. En el AS, encontramos 3 pacientes varones con AS
esporadico localizado en cara o cuero cabelludo, y una paciente
mujer con AS asociado a RT y linfedema, en brazo. Todos eran asin-
tomaticos. La edad media fue de 85 y 55 afos. El tratamiento ini-
cial fue reseccion amplia en 3 pacientes (75%), y RT Unica en uno
(25%). En 2 (50%) pacientes existio recidiva tras la cirugia. Un caso
de AS (25%) presentd metastasis y fallecio a causa del tumor.
Conclusiones. Los SVC son tumores poco frecuentes, pero no ex-
cepcionales. El SK muestra por lo general un comportamiento indo-
lente. Existen varias opciones validas de tratamiento, que debera
ser individualizado. EL AS es un tumor que puede llegar a ser muy
agresivo, con alta tendencia a recidivar y causar metastasis, de
modo que es importante su diagndstico y tratamiento precoces.

9. CUANDO EL CHEMSEX SE VUELVE “VIRAL”

A. Simon Gozalbo?, C. Silvente San Nicasio?, J.L. Galan Sanchez?,
C. Garcia Martin?, K. Diez Maduefo?, G. Cuevas Tascon®,

D. Roldan Cortésc, P.S. Tirado Zambranac, C. Mauleon Fernandez?,
E. Balbin Carrero® y P. de la Cueva Dobao?

aServicio de Dermatologia y Venereologia. >Servicio de Medicina
Interna. Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital Universitario
Infanta Leonor. Madrid. Espafia.

El sarcoma de Kaposi (SK) se halla, en nuestro medio, fuertemente
asociado al virus de la inmunodeficiencia humana (VIH). Se presen-
ta a un varon de 24 anos, HSH, practicante de chemsex, que es
diagnosticado de infeccion VIH en diciembre de 2020 en situacion
de inmunodeficiencia severa. Iniciada la terapia antirretroviral
(TARV), acude a Urgencias 10 dias mas tarde por proctitis con rec-
torragias. Tras un mes, acude de nuevo por persistencia de sintomas
junto a angioedema palpebral, que es interpretado como posible
reaccion anafilactica a TARV, recibiendo varios ciclos de corticoi-
des. Ingresa una semana después con mal estado general, sindrome
febril, adenopatias dolorosas, edemas generalizados junto a lesio-
nes cutaneas en paladar, cuero cabelludo y tronco que son valora-
das y biopsiadas por dermatologia. La biopsia de piel es compatible
con SK. El tac objetiva adenopatias a multiples niveles, derrame
pleural masivo, ascitis y lesiones oseas liticas. Se realiza colonosco-
pia que confirma la presencia de lesiones de SK en colon y PCR en
plasma que resulta positiva para virus herpes humano 8 (VHH8) con
muy alta carga viral. Analiticamente, presenta anemia, trombope-
nia, hipoalbuminemia marcada con fallo renal incipiente y eleva-
cion de marcadores inflamatorios (PCR, fibrindgeno, IL-6, IL-10). El
cuadro poliadenopatico, con marcada inflamacion sistémica en con-
texto de importante viremia por VHH8 en paciente VIH con SK dise-

minado orienta inicialmente hacia una posible enfermedad de
Castleman multicéntrica (ECM). Sin embargo, se realiza biopsia de
varias adenopatias inguinales sin hallarse plasmablastos, cuya pre-
sencia es necesaria para el diagnostico de ECM. El paciente se diag-
nostica finalmente de un sindrome inflamatorio de liberacién de
citoquinas provocado por el VHH8. Esta entidad, de reciente diag-
nostico y muy baja incidencia, consiste en la aparicion una respues-
ta proinflamatoria sistémica exagerada secundaria a la disregulacion
de citoquinas con sintomas similares a una sepsis severa. A esto se
anade un SK diseminado (cutaneo-mucoso, ganglionar, colonico,
6seo y pulmonar) con elevada carga tumoral y un sindrome de re-
constitucion inmune asociado a SK, iatrogénicamente agravado por
el tratamiento corticoideo. La infeccion por VHH8 es causante,
ademas del SK, de la ECM, del sindrome inflamatorio de liberacion
de citoquinas y del linfoma de cavidades. Se repasan, de la mano
de este complejo paciente, las principales caracteristicas del VHH8
asi como de las patologias a las que da lugar, junto a su diagndstico,
tratamiento y prondstico, en ocasiones, nefasto.

10. DERMATOSIS PROVOCADAS POR PRACTICAS
CULTURALES

R.M. Diaz Diaz, M. Martin de Santa-Olalla y Llanes,
A. Saez Vicente. J. Sanz Correa, C. Rubio Flores
y R. Valverde Garrido

Seccion de Dermatologia. Hospital Universitario Infanta Sofia. San
Sebastidn de los Reyes. Madrid. Espafia.

Introduccién. En los Gltimos afos asistimos a una globalizacion

mundial debida a un aumento exponencial en las comunicaciones

fisicas y digitales. Al mismo tiempo que nos parece que nuestro

mundo es mas pequeiio y semejante, los dermatologos nos encon-

tramos con pacientes que nos consultan por dermatosis desconoci-

das en nuestro medio y que estan relacionadas con fenémenos

culturales (pobreza, cosmética, religion o tratamientos) propios de

la sociedad de la que proceden.

Objetivo. Exposicion de las caracteristicas de algunas de las der-

matosis relacionadas con practicas de tipo cultural.

Material y métodos. Revision bibliografica sobre dicho tema.

Resultados. Entre las dermatosis descritas, destacamos:

- El Kangri o cancer cutaneo producido por el contacto prolongado
con calor.

- Las dermatosis secundarias a uso de productos cosméticos/obje-
tos de adorno.

- Los nddulos de oracion.

- Los efectos secundarios de tratamientos dermatologicos que se

pueden englobar dentro de la medicina tradicional.

Conclusién. Es necesario un conocimiento de las dermatosis que

pueden producir las practicas culturales en nuestros pacientes con

el fin de realizar un diagndstico correcto.

28 de octubre de 2021

1. DERMATOSIS ECCEMATOSA RECALCITRANTE
E INGRESOS DE REPETICION EN UN LACTANTE

C. Moya Martinez; C. Sarré-Fuente, E. Rios Vifuela,
E. Santiesteban y A. Torrelo

Hospital Universitario Fundacion Jiménez Diaz. Hospital Nifio
Jesus. Madrid. Espana.

Introduccion. Las inmunodeficiencias primarias constituyen un gru-
po muy heterogéneo de enfermedades que comparten una sucepti-
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bilidad incrementada a la infeccion. Con frecuencia se acompanan
de clinica cutaneomucosa que puede ser muy util para el diagnosti-
co precoz de estas entidades.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varon sin antecedentes
familiares de interés que desde los 15 dias de vida presenta placas
eccematosas que afectan a casi toda la superficie corporal con es-
casa respuesta a corticoides topicos de potencia variada, curas hu-
medas ni bafios con lejia. Durante el seguimiento presenta un
ingreso hospitalario por trombopenia con sospecha de PTI, refirien-
do la madre petequias desde el nacimiento. En la analitica desta-
caba ademas de la trombopenia un volumen plaquetario bajo y
niveles de IgM por debajo del limite de la normalidad. Con todos
estos datos y con sospecha de sindrome de Wiskott-Aldrich se soli-
cita estudio genético en el Hospital 12 de Octubre, confirmandose
la sospecha diagnéstica con el hallazgo de la mutacion correspon-
diente en el cromosoma X. En la actualidad el paciente tiene 16
meses y se encuentra en seguimiento y en estudio pretrasplante de
progenitores hematopoyéticos, precisando varios ingresos por fie-
bre y empeoramiento de la plaquetopenia en contexto de procesos
infecciosos intercurrentes.

Discusion. El sindrome de Wiskott-Aldrich es una inmunodeficiencia
primaria recesiva ligada al X, caracterizada por trombocitopenia,
microtrombocitosis, eccemas, infecciones de repeticion y mayor
riesgo de trastornos autoinmunes y neoplasias. Analiticamente sue-
le asociar niveles bajos de IgM e 1gG2. Este sindrome se produce por
mutaciones con pérdida de funcion del gen WASP. Desde el punto de
vista dermatologico, el cuadro cursa con una dermatitis eccemato-
sa recalcitrante desde los primeros meses de vida que comparte
muchas caracteristicas clinicas con la dermatitis atopica, afectando
predominantemente a cara, cuero cabelludo y flexuras, pero gene-
ralmente con una afectacion muy extensa y pobre respuesta a los
tratamientos habituales. Caracteristicamente, las zonas de mayor
excoriacion pueden presentar costras serosanguinolientas, equimo-
sis y parpura. El tratamiento de eleccion es el trasplante de proge-
nitores hematopoyéticos, sin el cual el prondstico es malo, con
fallecimiento generalmente en la adolescencia por causas infeccio-
sas, sangrado o neoplasias malignas.

Conclusion. Presentamos el caso de un lactante con diagnostico
genético de Wiskott-Aldrich. El antecendente de dermatitis ecce-
matosa extensa y refractaria a corticoides topicos fue clave para
orientar el diagnodstico genético tras tener el paciente un ingreso
por trombocitopenia.

2. EL CURIOSO CASO DE BENJAMIN BUBBLE

D. Virseda Gonzalez?, M. Cordoba Garcia-Rayo?,

N. Medrano Martinez?, L. Jiménez Briones?, C. Lacasta Plasin?,
P. Garcia Piqueras?, I. Balaguer Franch?,

E. Hernandez de la Torre Ruiz?, M. Campos Dominguez?,

V. Parra Blanco®, R. Maseda Pedrero©, L. Quintana Castanedac,
R. de Lucas Lagunac y R. Suarez Fernandez?

aServicio de Dermatologia. Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital General Universitario Gregorio Marafidn. Servicio de
Dermatologia. Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espafia.

Introduccion. Las dermatosis vesiculoampollosas son infrecuentes
en edad pediatrica, aunque pueden representar procesos potencial-
mente letales. Destacan infecciones, dermatosis inmunoalérgicas,
patologias autoinmunes, genodermatosis y dermatosis fotosensi-
bles.

Caso clinico. Lactante de seis meses, sin antecedentes personales
o familiares de interés, derivado por lesiones agravadas durante el
verano en cara, tronco, miembros superiores e inferiores desde los
dos meses de edad. Su madre refiere inicio como vesiculas, que
pasan a costras y luego a maculas hipopigmentadas. Sospechando
una dermatosis vesiculoampollosa fotoagravada, se solicita analisis
de sangre con anticuerpos tipicos de lupus eritematoso y enferme-

dades ampollosas autoinmunes, medicion de porfirinas en orina y
biopsia cutanea con inmunofluorescencia directa. Ante los resulta-
dos anodinos y el empeoramiento pese a la fotoproteccion, se con-
tacta con el Hospital La Paz para realizar panel genético de
epidermolisis bullosa en sangre. Asi, se encuentran mutaciones en
ambos alelos del gen COL17A1 (colageno XVII), diagnosticandose de
epidermdlisis bullosa juntural intermedia.

Discusion. La epidermolisis bullosa engloba un conjunto de geno-
dermatosis que afectan a las uniones intraepidérmicas o a la union
dermoepidérmica, produciendo despegamiento epidérmico a dife-
rentes niveles con el estrés mecanico. Dada su heterogeneidad ge-
nética, presenta una amplia variabilidad fenotipica. Al comenzar la
mayoria en edad pediatrica, deben considerarse en dermatosis
vesiculoampollosas durante la infancia. El colageno XVII se localiza
en la lamina lucida anclando los filamentos intermedios de los que-
ratinocitos basales a la dermis. Su alteracion produce la variante
juntural intermedia de la enfermedad, menos grave que la altera-
cion en otras proteinas de la lamina licida. Ademas, existen casos
de mosaicismo revertido espontaneo, produciéndose parches de
piel respetada, Utiles para el tratamiento.

Conclusiones. Presentamos un caso de epidermolisis bullosa de ini-
cio a los dos meses de vida en forma de vesiculas generalizadas. Por
tanto, tras descartar causas mas comunes de dermatosis vesiculo-
bullosas en la infancia, es preciso pensar en entidades menos fre-
cuentes para un optimo diagnostico y tratamiento de los pacientes.

3. 0JO CON EL ROJO

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

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

Planteamiento del tema. El sindrome MC-MAV engloba rasopatia
con herencia autosomica dominante causada por mutaciones del
gen RASA1 (MC-MAV tipo 1) y, con menos frecuencia, de EPHB4 (MC-
MAV tipo 2). Se caracteriza por la presencia de malformaciones
capilares cutaneas multifocales que se asocian a MAV y fistulas AV
en otras localizaciones (tejido blando, osteomuscular y sistema
nervioso central, entre otros). Las malformaciones capilares se pre-
sentan como manchas ovaladas de coloracion rosada a marronacea,
en ocasiones rodeadas por un halo palido. El reconocimiento de las
mismas permite sospechar MC-MAV y asi detectar precozmente las
fistulas y/o MAV internas presentes en un 20-30% de los pacientes.
Para ello se recomienda el estudio radiologico mediante ecografia-
doppler de las lesiones (para detectar aquellas con alto flujo) y la
RMN cerebral (sobre todo en nifios asintomaticos y en adultos con
clinica neuroldgica). En pacientes con lesiones de alto flujo se debe
considerar la ablacion precoz de las mismas para prevenir del desa-
rrollo de complicaciones, como insuficiencia cardiaca y/o hemorra-
gias cerebrales y espinales. Presentamos seis nuevos pacientes con
sindrome de MC-MAV, dos de ellos con mutacion en RASA1 y los otros
cuatro con fenotipo sugestivo de MC-MAV tipo 2, dos de ellos con
mutacion confirmada en EPHB4. Ninguno de ellos presentaba MAV o
FAV a nivel intracraneal o espinal. Durante el desarrollo explicare-
mos las diferencias fenotipicas y en cuanto a riesgo de lesiones de
alto flujo de ambos tipos de MC-MAV. Ademas, explicaremos las su-
tiles pero importantes diferencias a la exploracion de los pacientes
con MC-MAV tipo 2 y aquellos afectos del sindrome de telangiecta-
sia hemorragica hereditaria.

Conclusion/es. El sindrome MC-MAV es una entidad descrita recien-
temente y de mucho interés, ya que para el diagnéstico es impor-
tante un alto nivel de sospecha. Muchos de los pacientes no han
reparado en las lesiones y, ademas, cuentan con familiares afectos
sin diagnostico. La deteccion precoz de lesiones de alto flujo a nivel
intracraneal y la ablacion precoz de las mismas puede prevenir del
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desarrollo de complicaciones, como insuficiencia cardiaca y/o he-
morragias cerebrales y espinales.

4. PSORIASIS Y GRANULOMATOSIS NECROTIZANTE
SARCOIDEA. EXPERIENCIA DE TRATAMIENTO
CON TERAPIA BIOLOGICA

E. Fiz Benito, P. Herranz Pinto, E. Sendagorta Cudos,
A. Robles Marhuenda, R. de Moraes Souza, G. Servera Negre,
J.M. Busto Leis, K. Krasnovska y K. Magaletsky Kharachko

Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espana.

En los Ultimos afos se han establecido las conexiones patogénicas
entre la psoriasis y enfermedades asociadas a inflamacion crénica
sistémica como el sindrome metabdlico o la enfermedad inflamato-
ria intestinal. La relacion con otras enfermedades sistémicas es
menos conocida. La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria
cronica multiorganica caracterizada por la formacion de granulo-
mas epitelioides no caseificantes. Existen pocos casos de asociacion
psoriasis-sarcoidosis, aunque se sugiere un mayor riesgo de sarcoi-
dosis en pacientes con psoriasis respecto a la poblacion general. Se
presenta un caso de un varon con una variante de sarcoidosis de
dificil diagndstico conocida como granulomatosis necrotizante sar-
coidea, que presenta de forma coincidente un agravamiento de la
psoriasis hasta entonces controlada con terapia topica y que preci-
sa un abordaje sistémico. Tras explorar distintas opciones terapéu-
ticas, se decide inicio de guselkumab con aclaramiento completo
de la psoriasis y mejoria clinica y radioldgica de la sarcoidosis de
forma sostenida. Se han propuesto mecanismos patogénicos com-
partidos entre psoriasis y sarcoidosis. Ambas presentan una activi-
dad inmune cronica asociada a un disbalance Th1. Por otra parte,
el papel patogénico de los linfocitos Th17 es conocido en psoriasis
y también es importante en la formacion de granulomas sarcoideos.
Estos datos refuerzan la hipotesis de una via patogénica compartida
entre ambas enfermedades, y la posible utilidad del bloqueo con
guselkumab de IL-23, citocina clave en la supervivencia de linfoci-
tos Th1y Th17, como tratamiento del complejo psoriasis-sarcoido-
sis.

5. LESION AMPOLLOSA RECURRENTE SOBRE UNA PLACA
DE ALOPECIA FRONTAL FIBROSANTE: ;ASOCIACION
O COINCIDENCIA?

A. Fernandez Galvan?, M. Segui Olmedilla?, M. Llamas Velasco?,
P. Rodriguez, J. Fraga® y A. Miguélez

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

Introduccion. El penfigoide ampolloso es una entidad caracterizada
por la aparicion de linfocitos autorreactivos y autoanticuerpos que
actlan contra proteinas enddgenas de la union dermoepidérmica
(BP180 y BP230), que debilitan su cohesion y provocan la formacion
de ampollas. Existen numerosos factores desencadenantes asocia-
dos, asi como multitud de variantes descritas.

Caso clinico. Paciente mujer de 65 afos acude para valoracion de
una ampolla tensa a nivel frontal de una semana de evolucion,
asintomatica. Habia presentado lesiones similares previas en la
misma localizacion, de aparicion estival y desaparicion esponta-
nea a los pocos dias, desde hacia 5 afios, sin dejar cicatriz. Nunca
habia tenido lesiones cutaneas a otros niveles ni afectacion de
mucosas. Como antecedentes presentaba una alopecia frontal fi-
brosante de afios de evolucidn, diabetes mellitus tipo 2, dislipide-
mia e hipotiroidismo que trataba con levotiroxina, metformina,
dapaglifozina, atorvastatina e hidroferol. En la biopsia de piel se
observaba una ampolla subepidérmica, densos infiltrados linfoci-
tarios perivasculares sin presencia de eosindfilos en dermis papilar

y reticular superficial con un patron liquenoide. El estudio de in-
munofluorescencia directa mostraba positividad lineal para IgG en
la zona de la basal epidérmica y con menor intensidad para C3. En
la analitica completa realizada Gnicamente destacaba la eleva-
cion de anti-BP180.

Discusion. El liquen plano penfigoide, variante controvertida y
poco descrita del penfigoide ampolloso, se presenta como ampo-
llas asociadas a lesiones de liquen plano, resultado del fendmeno
conocido como “fendmeno de diseminacion de epitopos”. El dano
tisular crénico que se produce en dicha dermatosis genera la ex-
posicion continuada de proteinas endogenas, que actlan como
autoantigenos, activando inmunidad y produciendo una respuesta
inflamatoria secundaria por diseminacién de estos. Unicamente
dos casos descritos en la literatura han relacionado la alopecia
frontal fibrosante con este fendmeno, planteando dicha asocia-
cion como una posible variante del LPP. La alopecia frontal fibro-
sante a través del fenomeno de diseminacion podria explicar una
mayor susceptibilidad localizada a dicho nivel y la formacion de
ampollas ante estimulos inflamatorios como el producido por la
irradiacion solar.

Conclusién. Presentamos un caso Unico de penfigoide localizado
exclusivamente a nivel de una placa de alopecia frontal fibrosante,
de aparicion recurrente con la exposicion solar.

6. CALCIFILAXIA. UN GRAVE EFECTO SECUNDARIO
DE LOS FARMACOS ANTI-FGFR

C.A. Rubio Mufiz, M. Agud de Dios, E. Gil de la Cruz, J. Arroyo Andrés,
P.L. Ortiz Romero, C. Postigo Llorente y A. Calleja Algarra

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

Presentamos el caso de una mujer de 41 anos, sin otros anteceden-
tes de interés, que tras ser diagnosticada de un tumor de origen
desconocido de estirpe pancreatobiliar avanzado y tras fallo a pri-
mera linea de quimioterapia, inicia tratamiento dentro de ensayo
clinico con erdafitinib, farmaco inhibidor de los receptores de fac-
tores de crecimientos de fibroblastos (FGFR). A las 6 semanas de
inicio de tratamiento, la paciente consulta en urgencias por mal
control del dolor en lesiones de reciente aparicion en ambos gliteos
y cara anterior de muslos, asi como papulas pétreas dolorosas a la
palpacion en axilas y region esternal de semanas de evolucion. Ana-
liticamente, la paciente habia presentado hiperfosfatemia, por lo
que se encontraba en tratamiento con un hipofosfemiante, asi
como anticoagulada por haber comenzado con una trombosis portal
tumoral. Tras realizacion de 2 biopsias, se observaron abundantes
calcificaciones en la dermis papilar y reticular en la muestra obte-
nida de la axila derecha, asi como microcalcificaciones pulverulen-
tas con la tincion de Von Kossa en la capa basal de las glandulas
sudoriparas y algunos vasos. Realizando correlacion clinico-patolo-
gica se llego al diagnostico de calcinosis cutis y calcifilaxia no uré-
mica secundarias a erdafitinib. El erdafitinib es un panhinibidor de
los receptores FGFR, una familia de receptores transmembrana con
actividad tirosincinasa, cuya activacion produce una cascada intra-
celular de importantes vias de supervivencia, proliferacion celular
y angiogénesis, habiéndose encontrado multiples alteraciones ge-
néticas activadoras en una amplia variedad de neoplasias, por lo
que actualmente hay multitud de ensayos clinicos en marcha para
pacientes con estas alteraciones, como en el caso de nuestra pa-
ciente. Esta familia de receptores y sus ligandos, los factores de
crecimiento de fibroblastos (FGF), tienen importantes funciones en
el metabolismo fosfocalcico, especialmente a través del efecto fos-
fatlrico de FGF23, siendo la hiperfosfatemia el principal efecto
adverso reportado en las distintas series publicadas. En la literatu-
ra constan 4 pacientes en tratamiento estos farmacos con lesiones
de calcifilaxia y calcinosis cutis, 2 de ellos con erdafitinib. Siendo
muy poco frecuente, esta forma de toxicidad cutanea tiene graves
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repercusiones para los pacientes, con una mortalidad del 25-45% al
ano, ademas de suponer un importante deterioro en la calidad de
vida, ya habitualmente comprometida en pacientes oncoldgicos.
Por lo tanto, es importante tenerla en cuenta, haciendo despistaje
de factores de riesgo previos al inicio del tratamiento, asi como
exploraciones exhaustivas a fin de conseguir una deteccion e inicio
de tratamiento precoces.

25 de noviembre de 2021

1. LESIONES ACRALES Y UN BROTE PSICOTICO.
LA PIEL COMO CLAVE DIAGNOSTICA

J. Arroyo Andrés?, M. Agud de Dios?, C.A. Rubio Mufiz?,

E. Gil de la Cruz?, M. Puerta Pefa?, D. Falkenhain Lopez?,

J. Fulgencio Barbarin?, M. Caballero Gonzalez®,

I. Gonzalez Granados, P.L. Ortiz Romero? y C. Postigo Llorente?

aServicio de Dermatologia. Servicio de Psiquiatria. <Unidad
de Inmunodeficiencias Pediatricas. Hospital Universitario 12 de
Octubre. Madrid. Espana.

Introduccion. Las interferonopatias son un conjunto de sindromes
raros que se caracterizan por una sobreexpresion del interferon
tipo | responsable de sus manifestaciones clinicas.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varon de 19 anos natural
de Repulblica Dominicana, con antecedentes de paraparesia espas-
tica y retraso en desarrollo cognitivo-motor, en seguimiento en der-
matologia en 2019 por lesiones diagnosticadas como perniosis. Visto
en 2020 por lesiones de nuevo durante la pandemia COVID con biop-
sia realizada compatible con vasculopatia tromboética y con todos
los estudios complementarios normales, considerado como lesiones
chilblain-like en contexto de infeccion por SARS-COv-2. En abril de
2021 acude a urgencias con alucinaciones y brote psicotico, siendo
diagnosticado de cuadro seudocatatonico e ingresado en planta de
psiquiatria. Durante su ingreso es tratado de forma farmacoldgica
e incluso con TEC, aunque sin conocer la etiologia del cuadro (todos
los estudios complementarios fueron completamente normales).
Nos interconsultan por presencia de lesiones acrales. Las lesiones
eran placas atroficas de aspecto marfilefio y halo eritematoviolaceo
periférico. El conjunto de manifestaciones cutaneas, con sus ante-
cedentes de paraparesia espastica y retraso en el desarrollo cogni-
tivo-motor, y el cuadro psiquiatrico era compatible con un sindrome
de Aircadi-Goutiéres, diagndstico que se confirmo con el estudio
genético.

Discusion. El sindrome de Aircadi-Goutiéres es una enfermedad
rara de herencia en su mayoria autosomica recesiva, en la que se
han visto involucrados hasta 7 genes. En el caso del gen SAMHD1 (el
gen mutado en nuestro paciente) codifica una proteina, que actla
como nucleasa degradando acidos nucleicos que son reconocidos
como patrones moleculares PAMP y DAMP y que forman parte del
inicio de la cadena de sintesis del interferon tipo I. Existen dos ti-
pos de forma principalmente, una neonatal que se manifiesta como
una infeccion congénita intraltero, y la forma tardia, con pérdida
del desarrollo cognitivo-motor y de las habilidades adquiridas du-
rante el primer ano de vida. En esta forma, las manifestaciones
cutaneas se convierten en el signo mas importante para el diagnds-
tico de la enfermedad. El conocimiento de las manifestaciones se
hace imprescindible para una enfermedad con mal prondstico y alta
mortalidad. Aunque en el momento actual el tratamiento suele ser
sintomatico, existen ensayos clinicos con el uso de farmacos anti-
JAK (que intervienen en la via del interferon tipo 1) con el objetivo
de estabilizar la enfermedad.

Conclusién. Destacar la importancia del papel del dermatélogo en
la identificacion de las manifestaciones cutaneas para el diagnosti-
co precoz de una enfermedad con mal prondstico.

2. INICIACION A LA GESTION CLINICA

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

Dermatologia. “Hospital Universitario Fuenlabrada. ®Hospital
Universitario Infanta Sofia. San Sebastidn de los Reyes. <Hospital
Universitario del Tajo. Aranjuez. “Hospital Universitario Torrejon.
Torrejon de Ardoz. ¢Hospital Universitario Rey Juan Carlos.
Mostoles. fHospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espania.

Introduccion. Las bases de una buena gestion clinica deben ser
conocidas y practicadas por cada uno de los sujetos que participan
en la prestacion de los servicios sanitarios.

Objetivo. Acercarse a través de varias presentaciones de una forma
sencilla y amena a la gestion de aquellos problemas que podemos
encontrarnos diariamente.

Material y métodos. Revision bibliografica y aportacion de la expe-
riencia personal de ponentes y asistentes.

Resultados. Se ha estructurado el programa, que puede modificar-
se con el desarrollo de la experiencia, en varias presentaciones que
tratarian de los siguientes temas:

1. ;Por qué hay que saber de gestion clinica?

2. ;Como reconocer resultados en gestion?

3. Problemas en la gestion de personas.

4, ;Coémo negociar con tu gerente?

5. Delegacion de funciones a Enfermeria.

Conclusion. La gestion clinica es una tarea de todo el personal que
interviene en la prestacion de un servicio sanitario para la que de-
bemos estar debidamente formados.

3. CARCINOMA SEBACEO:'SERIE DE CASOS DEL HOSPITAL
UNIVERSITARIO FUNDACION ALCORCON

A. Muniz de Lucas, C. Sarré Fuente, M. Menéndez Sanchez,
G. Greta Dradi, R. Mifilano Medrano, E. Gomez de La Fuente
y J.L. Lopez Estebaranz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario Fundacién
Alcorcon. Madrid. Espanfia.

Introduccion. El carcinoma sebaceo es una neoplasia cutanea poco
comun pero potencialmente agresiva, que a menudo se clasifica por
su ubicacion anatomica en ocular y extraocular. Ambos tumores se
comportan de manera diferente y pueden manifestarse como neo-
plasias primarias o pueden presentarse en asociacion con el sindro-
me de Muir-Torre, una forma de sindrome de Lynch caracterizada
por tumores sebaceos y otro tipo de neoplasias, siendo las mas co-
munes las que afectan al tracto gastrointestinal. Aln no existe un
tratamiento estandarizado, Sin embargo, las técnicas de cirugia
con control de margenes, como la cirugia micrografica de Mohs,
podrian proporcionar la menor probabilidad de recurrencia.

Serie de casos. Presentamos una serie de casos de 7 pacientes con
carcinoma sebaceo, diagnosticados en el servicio de Dermatologia
del Hospital Universitario Fundacion Alcorcon, entre el afio 1998 y
el 2021.

Discusion y conclusién. El carcinoma de células sebaceas es una
neoplasia maligna poco frecuente que suele localizarse en la cabe-
zay el cuello con predileccion por sitios perioculares. Como el car-
cinoma de células sebaceas puede simular entidades mas comunes,
el diagndstico definitivo suele retrasarse, debido a que suele imitar
enfermedades dermatoldgicas benignas, lo que aumenta la morbi-
lidad y la mortalidad. EL diagnostico requiere la confirmacion histo-
logica de las células neoplasicas con diferenciacion sebacea;
histopatoldgicamente, el carcinoma sebaceo a veces puede ser di-
ficil de diferenciar de otras neoplasias cutaneas, incluidos el carci-
noma basocelular y espinocelular BCC y el SCC, siendo la
inmunohistoquimica de ayuda para respaldar el diagnostico. La es-
cision quirdrgica se acepta como el pilar del tratamiento del carci-
noma sebaceo tanto ocular como extraocular, siendo la cirugia
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micrografica de Mohs el tratamiento de primera linea. Sin embargo,
debido a la escasa literatura, las recomendaciones sobre los marge-
nes quirdrgicos, asi como los datos sobre la recurrencia local y la
metastasis, aln no estan bien definidas.

4. DIAGNOSTICO DE ONICOMICOSIS. LA UTILIDAD
DEL TEST RAPIDO DE DETECCION ANTIGENICA
EN COMPARACION CON EL CULTIVO

L. Fernandez de la Fuente, S. Herrero Ruiz, A. Martinez Lawers,
C. Martinez-Moran, L. Aceves Moreno y B. Echeverria

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

Introduccién. La onicomicosis tiene una prevalencia elevada en las
consultas de Dermatologia. En nuestro medio el agente mas exten-
dido son los dermatofitos, responsables de la tifa ungueal. La con-
firmacion diagndstica se realiza con técnicas como el cultivo y la
histopatologia, que suelen demorar el diagnéstico 3-4 semanas o el
examen en fresco y la reaccion en cadena de polimerasa, que no
son accesibles en algunos centros. El tratamiento de la tifa ungueal
suele precisar antifingicos sistémicos durante periodos prolongados
de tiempo, lo que puede provocar efectos adversos importantes,
por lo que se prefiere una confirmacion diagnostica previa al inicio
de tratamiento. Resultaria beneficioso el desarrollo de una técnica
diagnostica que nos ofrezca un resultado de forma rapida, sencilla
y no invasiva. En el ano 2016, en Japon, se ha desarrollado una
técnica de deteccion rapida de antigenos de dermatofitos, denomi-
nada Diafactory y basada en la inmunocromatografia. En los Ultimos
anos esta técnica ha llegado a Espana. Podria ser Gtil como cribado
para el diagnostico de tifia ungueal, permitiendo asi un inicio pre-
coz del tratamiento y una disminucion de las visitas a consulta.
Objetivos. Evaluar la sensibilidad y especificidad del test rapido de
deteccion antigénica, Diafactory, teniendo en cuenta el cultivo de
hongos como técnica diagndstica de referencia.

Material y métodos. Durante un periodo de 9 meses, se recogen
228 muestras ungueales en consulta de pacientes con sospecha cli-
nica de tina ungueal. Cada muestra es enviada de forma simultanea
a cultivo de hongos y a realizacion inmediata de test Diafactory.
Aquellos pacientes con resultado positivo, reciben tratamiento para
la tina ungueal, mientras que aquellos pacientes con resultado ne-
gativo, son citados posteriormente para ver el resultado de los cul-
tivos seriados y valorar necesidad de tratamiento.

Resultados. La sensibilidad y especificidad del test Diafactory fren-
te al cultivo son de 96,49% y del 81,81% respectivamente.
Conclusion. Nuestros hallazgos indican que la eficacia de la prueba
es comparable a la del cultivo para la deteccion de dermatofitos
ungueales y por tanto el test Diafactory es una herramienta Util
para el cribado de tina ungueal.

5. LESIONES DE PATRON ESPOROTRICOIDE. VARIOS
SOSPECHOSOS Y UN SOLO CULPABLE

L. Haya Martinez, M. Recio Monescillo, B. Ruffin Vicente,
C. Moya Martinez, I. Erafia Tomas y L. Requena Caballero

Fundacién Jiménez Diaz. Madrid. Espafa.

Introduccion. La linfangitis nodular comprende la aparicion de le-
siones inflamatorias nodulares a lo largo de una extremidad siguien-
do el trayecto de los vasos linfaticos. Generalmente es un cuadro
de etiologia infecciosa.

Caso clinico. Presentamos el caso de un vardn de 58 afios natural
de Honduras que acudié al servicio de urgencias de la Fundacion
Jiménez Diaz por una lesion dolorosa en brazo derecho de al menos
un afo de evolucion. Ademas, partiendo de la muiieca derecha 'y
distribuyéndose linealmente hacia proximal presentaba multiples

cicatrices de morfologia estrellada y aspecto cribiforme. Con la
sospecha clinica de infeccion por hongos o micobacterias atipicas
se realizo una biopsia de la lesion, enviando un fragmento a anato-
mia patologica para estudio histologico y otro al laboratorio de mi-
crobiologia para cultivo, alcanzandose el diagnostico de
esporotricosis linfocutanea.

Discusion. La aparicion de lesiones de distribucion esporotricoide
siempre debe hacernos pensar en una causa infecciosa. La lista de
microorganismos susceptibles de desencadenar este cuadro es am-
plia, pero la mayoria de los casos son secundarios a cinco patoge-
nos: Sporotrhix schenkii, Mycobacterium marinum, Nocardia
brazilensis, Francisella tularensis y Leishmania brazilensis. En oca-
siones la etiologia exacta se puede sospechar de acuerdo a las ca-
racteristicas epidemiologicas y clinicas del paciente, ya que cada
uno de estos microorganismos se asocia a una exposicion y localiza-
cion geografica determinada y cursa con una clinica caracteristica.
En el caso concreto de la infeccion por Sporotrhix schenkii, se pro-
duce por inoculacion traumatica por el contacto con vegetales o
derivados, o en forma de zoonosis tipicamente por gatos. En fun-
cion del estado inmunoldgico del paciente puede cursar con cuatro
cuadros clinicos diferentes: esporotricosis linfocutanea, esporotri-
cosis cutanea fija, esporotricosis multifocal o diseminada y esporo-
tricosis extracutanea. El gold estandar en su diagnostico es el
cultivo, siendo la histologia menos Util por su inespecificidad y de-
bido al reducido nimero de estructuras fungicas en las muestras de
tejido. La primera linea de tratamiento es el itraconazol oral
200 mg al dia durante meses, obteniéndose la resolucion del cuadro
en la practica mayoria de los casos.

Conclusion. Presentamos el caso de una esporotricosis linfocuta-
nea. La infeccion por el hongo Sporothrix schenkii es el paradigma
del patrdn esporotricoide. Este cuadro también puede ser secunda-
rio a otras causas infecciosas, cada una de las cuales tiene una
epidemiologia y clinica particular.

6. HEMANGIOMA INFANTIL SEGMENTARIO FACIAL:
UN RETO DIAGNOSTICO Y TERAPEUTICO

M.2 Cérdoba Garcia Rayo, D. Virseda Gonzalez, P. Garcia Piqueras,
C. Lacasta Plasin, E. Hernandez de la Torre Ruiz,
I. Balaguer Franch, R. Suarez Fernandez y M. Campos Dominguez

Hospital General Universitario Gregorio Marafén. Madrid.
Espana.

Introduccién. El hemangioma infantil segmentario facial puede
asociarse al sindrome PHACES, coexistiendo con anomalias en fosa
posterior, arteriales, adrticas, defectos cardiacos u oculares. El
propranolol es el farmaco de primera linea para el tratamiento de
hemangiomas infantiles, si bien su uso en el sindrome PHACES ha
sido cuestionado por un posible aumento del riesgo de eventos ce-
rebrovasculares. El hemangioma segmentario facial condiciona
ademas secuelas a nivel funcional y estético.

Serie de casos. Presentamos una serie de 11 casos de nifios con
hemangioma infantil segmentario facial. Al diagnéstico se realiza-
ron: exploracion oftalmologica, ecocardiograma y angiorresonancia
magnética cerebral y de grandes vasos. Nueve de los 11 pacientes
presentaron anomalias congénitas diagnosticas de sindrome PHA-
CES. Se administrd propranolol oral a 8 de los 11 pacientes (6 con
PHACES, 2 sin PHACES), con una edad media al inicio del farmaco
de 47 dias de vida. Posteriormente, para disminuir las secuelas, a 8
de los 11 pacientes se les trato con laser colorante pulsado. Se ob-
servo el aclaramiento y la progresiva involucion de los hemangio-
mas en las revisiones periddicas en consulta. No se han registrado
efectos adversos graves en los pacientes tratados con propranolol.
En 2 de los 8 pacientes se registraron efectos adversos leves como
inquietud durante el suefio y pesadillas.

Conclusiones. Al diagnosticar un hemangioma infantil segmentario
facial debemos sospechar la posibilidad de sindrome PHACES vy soli-



Restimenes de las comunicaciones de las Reuniones de la Seccion Centro de la AEDV 75

citar un examen oftalmoldgico, ecocardiograma, angiorresonancia
magnética cerebral y de grandes vasos y pruebas de funcion tiroi-
dea. En esta serie de casos, el tratamiento con propranolol oral en
pacientes con sindrome PHACES ha resultado efectivo y seguro.

7. LESIONES INFILTRADAS GENERALIZADAS
MUY PRURIGINOSAS

R. Sampedro Ruiz?, M.’L. Martos Cabrera?, A. Fernandez Galvan?,
J. Fraga Fernandez®, E. Vera Diaz®, J. Sanchez Pérez?
y P. Chicharro Manso?

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

Mujer de 70 anos con antecedentes personales de hipertension y un
linfoma de Hodgkin en 1995 en remision, en tratamiento crénico
con enalapril e hidroclorotiazida. Vista por primera vez en nuestras
consultas en enero de 2017 por un cuadro de lesiones pruriginosas
que respondieron inicialmente a corticoides topicos, pero que pro-
gresaron a eritrodermia en el siguiente ano y medio. En junio de
2018, se realizaron las primeras biopsias, que fueron compatibles
con eccema. También en ese momento se llevd a cabo estudio ana-
litico y de imagen, sin evidencia de afectacion sistémica. Experi-
mentd mejoria parcial en los siguientes meses y perdio seguimiento.
En marzo de 2020 sufre de nuevo empeoramiento y analiticamente
comienza a tener eosinofilia periférica marcada. Es valorada en
otro centro, donde se realiza otra biopsia cutanea que vuelve a ser
informada como compatible con eccema. Recibe tratamiento con
corticoterapia oral y fototerapia y, ante la escasa mejoria, se deri-
va a nuestro centro en marzo de 2021 para valorar otros tratamien-
tos sistémicos. Llama la atencion en ese momento la infiltracion de
las lesiones, lo que genera dudas diagndsticas, por lo que se realiza
una tercera biopsia que esta vez es informada como dermatitis gra-
nulomatosa intersticial, diagndstico que se confirma en una segun-
da biopsia en junio de 2021. Ante la ausencia de datos de artritis,
otra patologia autoinmune o neoplasia en el estudio complementa-
rio completo, se decide retirar el enalapril que la paciente llevaba
tomando desde 2012. Al mes de la suspension del farmaco, sin toma
concomitante de corticoides, las lesiones han experimentado una
franca mejoria y los eosindfilos en sangre periférica, que persistian
elevados mas de ano y medio entre 800 y 3000 mil/mm?, se han
normalizado por completo. La reaccion medicamentosa granuloma-
tosa intersticial es un tipo de toxicodermia infrecuente pero bien
descrita en la literatura. Se ha relacionado con la toma de numero-
sos farmacos y, en concreto, de forma frecuente con los IECA. A di-
ferencia de otras reacciones medicamentosas, en estos pacientes
los tiempos de induccion son muy largos, habiéndose comunicado
una media de 5 afios. Esto dificulta inicialmente la asociacion y
puede retrasar el diagnéstico. Si se reconoce el farmaco causal,
como ilustra nuestro caso, el paciente comienza a notar una mejo-
ria rapida, en las siguientes semanas tras la retirada del mismo.

8. ENFERMEDAD DEL INJERTO CONTRA _

EL HUESPED CUTANEA AGUDA VERSUS SINDROME

DE STEVENS-JOHNSON/NECROLISIS EPIDERMICA TOXICA:
UN RETO DIAGNOSTICO

R. de Moraes Souza, E. Sendagorta Cudos, T. Belldon Heredia,
P. Herranz Pinto, G. Servera Negre, E. Fiz Benito, J.M. Busto Leis,
K. Krasnovska y K. Magaletsky Kharachko

Hospital Universitario La Paz. Madrid. Espana.

El espectro sindrome de Stevens-Johnson/necrolisis epidérmica to-
xica (SSJ/NET) y la enfermedad del injerto contra el huésped aguda
(EICH) cutanea grado IV son dos entidades que comparten caracte-
risticas clinicas e histologicas, siendo un reto diagnostico diferen-

ciarlas. A veces se suele elegir un manejo terapéutico combinado
por no alcanzar la diferenciacion. Sin embargo, dado que hay dife-
rencias terapéuticas, es importante encontrar formas de diferen-
ciarlas y asi iniciar una terapia dirigida. Se presenta un caso de una
mujer de 61 afios que a los 26 dias de un alotrasplante hematopo-
yético inicié un cuadro de exantema maculopapular en tronco, cue-
ro cabelludo, palmas y plantas y despegamiento cutaneo. Nos
hemos decantado por dos diagnésticos diferenciales principales:
EICH aguda cutanea grado IV versus SSJ/NET. La anatomia patoldgi-
cay la clinica eran compatibles con ambas posibilidades. Plantea-
mos claves que pueden ayudarnos a diferenciar las dos entidades.
Como caracteristicas clinicas, ademas de las manifestaciones con
localizaciones tipicas ya descritas, un hallazgo de afectacion pe-
riungueal observado en esta paciente podria ser una caracteristica
a favor de EICH. Comparando ambas entidades histologicamente, se
sabe que hay mas linfocitos en la EICH aguda, que el ratio TCD8/
TCD4 es mas alto en SSJ/NET, que en SSJ/NET hay mas eosindfilos y
que en la EICH aguda hay mas células NK. La elevacion concomitan-
te de elafin, proteina 3-derivada del islote regenerador y receptor
de IL-2 soluble es especifica de EICH aguda. Ademas, hemos reali-
zado dos técnicas experimentales ain no validadas: analisis de li-
quido de ampolla, en que habia abundantes células NK, y analisis de
quimerismo de piel, en que fue encontrado mas ADN del donante en
la piel afectada que en la piel sana, ambos resultados posiblemente
a favor de EICH, diagnostico que al final fue atribuido a nuestro
caso. La paciente presentd mejoria cutanea con el tratamiento di-
rigido a EICH, pero tuvo desenlace fatal por una cadena de otras
complicaciones. En conclusion, resaltamos la importancia de seguir
investigando caracteristicas que ayuden a diferenciar esas dos en-
tidades para enfocar de forma precoz el manejo terapéutico. Las
técnicas de estudio de quimerismo y de liquido de ampolla pueden
en un futuro ser dos herramientas Gtiles en esta diferenciacion.

9. PANICULITIS SECUNDARIA A LA ADMINISTRACION
SUBCUTANEA DE ANALOGOS DE RECEPTORES

DEL PEPTIDO-1 SIMILAR AL GLUCAGON (EXENATIDA).
REPORTE DE UN CASO CLINICO

K. Diez-Madueno?, M.A. Martin Diaz?, S. Alonso Garcia®,
C. Silvente San Nicasio?, C. Garcia Martin?, A. Simon Gozalbo?,
M. Gamo Guerrero? y P. de la Cueva Dobao?

aDepartamento de Dermatologia. ®Departamento de Anatomia
Patolégica. Hospital Universitario Infanta Leonor. Madrid. Espafia.

Caso clinico. Paciente varon en séptima década de vida, con ante-
cedente de diabetes mellitus tipo 2 y seguimiento en dermatologia
por un fibroxantoma atipico. En el estudio de un PET-TC; multiples
lesiones centimétricas subcutaneas resultaron ser hipermetabdli-
cas; siendo compatibles con metastasis secundarias al contexto
oncolodgico. Las lesiones, que eran localizadas en ambos muslos y
caderas, eran clinicamente palpables y asintomaticas. Tras una
biopsia cutanea, revision de la literatura y correlacion clinico-pato-
logica; se llegd al juicio clinico de paniculitis secundaria a la inyec-
cion subcutanea de exenatide de liberacion prolongada.
Discusion. Exenatide de accion prolongada es un farmaco de la
familia de los analogos de receptores de GLP-1; que es indicada en
diabetes mellitus tipo 2. Se han descrito reacciones en el punto de
inyeccion del farmaco. Infrecuentemente, puede tener lugar una
paniculitis granulomatosa con necrosis grasa. Ello es secundario al
vehiculo del farmaco, consistente en microesferas de un polimero
biodegradable llamado poli-(d,l-lactida-co-glicolida) [PLG] que
condicionan una reaccion a cuerpo extrafno.

Conclusiones. La administracion subcutanea de exenatida LP pue-
de producir paniculitis con infiltracion granulomatosa tipo cuerpo
extrano secundarias a microesferas de PLG. Dermatdlogos y derma-
topatologos deben conocer esta entidad, puesto que la prescripcion
de exenatida de LP es cada vez mas comdn.



