ENFERMEDADES SISTEMICAS

30 MUCINOSIS PAPULAR ASOCIADA
A LUPUSERITEMATOSO SISTEMICO

M. Larrea, G. Pérez-Pastor, M. Navarro, P. Mercader,
A. Martinez, A. Aliaga

Servicio de Dermatologia. Hospital General. Vaencia.

Introduccion: La mucinosis papular asociada a lupus erite-
matoso es un tipo de mucinosis dérmica reconocida reciente-
mente como una entidad clinicopatol 6gica especifica. Hay que
diferenciarla de las lesiones cutaneas de LE con depdsito se-
cundario de mucina en las que encontramos también hallazgos
patol 6gicos propios del LE como degeneracion hidrépica de la
basal o infiltrados linfocitarios perivasculares.

Caso clinico: Mujer de 59 afios con cuadro de 3 meses de evolu-
cion consistente en papulas blanquecinas asintométicas de 2-4 cm
de diametro, distribuidas de forma aidada por térax, abdomeny es-
paldaacompafiado de astenia, fiebre y artromiagias. El estudio ana
tomopatol 6gico mostré depdsito de mucina en dermis papilar y re-
ticular con epidermis respetada y sin infiltrados inflamatorios. La
paciente presentd derrame pleura bilatera que fue drenado con
diagndstico de exudado compatible con serositis por conectivopatia.

Analitica: anemia normocitica, gammapatia policlonal 1gG,
VSG elevada, FR+, ANA+ 1/1280, anti-DNA+, anti-Sm+ y an-
ti-RNP+. El estudio neuroldgico mostré polineuropatia mixta
sensitivomotora.

Comentario: Lamucinosis papular asociada a LE es una en-
tidad rara con 37 casos publicados. Se caracteriza por lesiones
de 0,5-2 cm de didmetro en tronco, de color piel o ligeramente
eritematosa y asintomaticas. En el 80% se asocia a lupus erite-
matoso sistémico y en €l resto a lupus eritematoso discoide.
Puede preceder, acompafiar o aparecer después del diagndstico
de lupus. La mucinosis papular asociado a lupus es un signo de
severidad, con mayor indice de afectacion renal y hematol égica
y menor respuesta al tratamiento.

31 SARCOIDOSISASOCIADA A TEC.
A PROPOSITO DE UN CASO

C. Hernandez Montoya, S. Lépez Martin-Prieto,
S del Canto Gonzalez, A. Serrano Gotarredona, E. Pérez \ega,
R. Corbi Llopis, R Cabrera*, M. Navarrete*, T. Rodriguez Cafias

Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Introduccion: Lasarcoidosis es un transtorno granulomatoso
generalizado que afectaalapiel y adrganosinternosy que tam-
bién se conoce como enfermedad de Besnier-Boeck-Schau-
mann. Suele afectar a mujeres con una edad media de 39 afios,
existiendo diferentes formas de afectacion cuténea. En cuanto a
su etiologia, Mankiewicz sugirié en 1963 la participacion de
ciertos mutantes lisogénicos de bacilos tuberculosos, aunque
hoy diala causa sigue siendo incierta.

Caso clinico: Presentamos un paciente de 44 afios de edad en-
tre cuyos antecedentes destacaba el diagnostico de TBC disemina-
da en tratamiento desde hacia pocas semanas, que consulta por la
existencia de lesiones eritematodescamativas, levemente papulo-
sas con tinte amarillo-anaranjado localizadas en tronco y brazos.
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Entre |os estudios realizados destacaba una biopsiade piel con tin-
cion de Ziehl-Nedlsen y PCR negativo para micobacterias, pero
con hallazgos histopatol 6gicos compatibles con TBC cutanea.

A pesar de tratamiento tubercul ostético correcto las lesiones
no llegan a desaparecer por completo, sufriendo periodos de
evolucion irregular, lo cual nos lleva a pautar un nuevo ciclo
de poliquimioterapia antitubercul osa.

Al afio del diagnéstico inicial comienza a presentar disnea,
asteniay artritis de pequefias articulaciones, persistiendo las le-
siones cutaneas y coincidiendo con iméagenes patoldgicas en la
radiografia de torax, lo cua nos obliga a plantear una segunda
biopsia, siendo €l estudio histoldgico compatible con sarcoido-
sis. Seinstaura tratamiento esteroideo con evolucion favorable.

Comentario: Queremos destacar ladificultad de diagnostico di-
ferencial entre estas dos entidades, asi como €l posible papel etio-
patogénico de las micobacterias en € desarrollo de sarcoidosis.

32 NECROB}OSISLIPO[DICA INFANTIL.
A PROPOSITO DE DOS CASOS

C. Pestoni, M. Gémez Vazquez, A. Leon,
M.% M. Pereiro Ferreirésy J. Toribio

Servicio de Dermatologia. Complejo Hospitalario
Universitario. Facultad de Medicina. Santiago de Compostela.

La necrobiosis lipoidica es una enfermedad degenerativa del
colégeno poco frecuente en nifios.

Hemos tenido la ocasion de observar en la consulta a dos ni-
fias con diabetes mellitus tipo | con lesiones cuténeas de necro-
biosis lipoidica.

Caso clinico 1: Paciente de 8 afios de edad, DMID, que pre-
senta lesiones desde los 5 afios en la pierna derechay el muslo
izquierdo. Como tratamientos previos habia recibido pentoxifi-
linaoral y heparinaintralesional, sin presentar mejoria.

Caso clinico 2: Paciente de 12 afios de edad, DMID, con lesio-
nes de 8 meses de evolucion en piernaderechay de 2 mesesde evo-
lucion en muslo derecho. No habia recibido tratamientos previos.

El diagnostico de necrobiosis lipoidica fue confirmado me-
diante biopsia cuténea en ambos casos.

Ambos fueron tratadas con corticoides topicos.
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33 NECROBIOSIS LIPOIDICA
NODULAR

M. A. Segurado, J. Sopena, |. Polimén, R. Gamo,
C. Postigo, A. Guerra, L. Iglesias

Hospital 12 de Octubre. Madrid.

Introduccion: La necrobiosis lipoidica supone un proceso in-
flamatorio crénico que afecta generamente aladermisy se ca-
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racteriza histol 6gicamente por la presencia de focos degenerati-
vos en el coldgeno (necrobiosis). Originamente se denomind
necrosis lipoidica diabeticorum por su frecuente aparicion en
pacientes con diabetes mellitus; sin embargo, en la actualidad se
reconoce que este proceso puede aparecer sin asociacion con
ninguna enfermedad. En muchos casos |os traumatismos han si-
do implicados como posibles factores etiopatogénicos. La ne-
crobiosis lipoidica se presenta con mayor frecuencia en mujeres
jévenes (media de 34 afios) en forma de placas de color pardo
amarillento con un centro atroficoescleroso y un borde més so-
breelevado y eritematoso, que se localizan sobre todo en cara
extensora de extremidades inferiores. Los rasgos histol 6gicos
consisten en la presencia de un infiltrado inflamatorio mixto su-
perficial y profundo de distribucién perivascular e intersticial
junto con focos de necrobiosis y necrosis de los angjos adya-
centes, localizados en dermis y que en ocasiones pueden exten-
derse alos septos del tejido celular subcutaneo.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer de 30 afios
de edad sin antecedentes de interés, diagnosticada 2 afios antes
de necrobiosis lipoidica tras biopsia cutanea y en tratamiento
con clobetasol desde entonces. Acudié a Servicio de Urgencias
del hospital por presentar desde hacia 1 mes lesiones nodulares
induradas, eritematosas y dolorosas, localizadas en extremidad
inferior izquierda. La paciente no presentaba ningln tipo de sin-
tomatologia general ni alteracion analitica. El estudio histolégi-
co demostr6 la presencia de paniculitis septal con necrobiosisli-
poidica. Se decide tratamiento con corticoides orales con
mejoria del cuadro, pero recaida a los 6 meses con lesiones si-
milares en ambos muslos y pierna izquierda que requirieron un
nuevo ciclo con corticoides orales (situacion actual).

Conclusiones: Consideramos que laimportancia de este caso
se debe a la infrecuente asociacion entre paniculitis-necrobiosis
lipoidica'y a que la clinica que presentaba la paciente orientaba
mas a un diagnostico de paniculitis setal tipo eritema nodoso.

3 XANTOGRANULOMA
NECROBIOTICO

J. A. Pujol Montcusi*, G. Smal Gomez*, J. M. Vives Sendra*,
J. Palou Aymerich**

* Hospital de Santa Tecla. Tarragona. ** Hospital Clinic.
Barcelona.

Introduccion: El xantogranuloma necrobidtico (XGN) es una
enfermedad poco frecuente de etiologia desconocida. Presenta-
mos un caso de clinica peculiar, en forma de nddul os indurados,
fibrosos, de afios de evolucion, en extremidades superiores, aso-
ciado a una paraproteinemia monoclonal.

Caso clinico: Varén de 77 afos, sin antecedentes de interés,
gue presentaba unas lesiones nodulares en brazos, antebrazos y
dorso de manos y dedos, de crecimiento progresivo de varios
anos de evolucion. Los nédulos eran prominentes, de consisten-
ciafirme, y ocasionaban pocas molestias. El estudio histopato-
l6gico de varias lesiones era consistente con el diagnéstico de
XGN. Las andliticas realizadas fueron normales, excepto por la
presencia de una gammpatia monoclonal tipo 1gG lamda. Los
estudios radiolégicos y de médula Gsea realizados hasta la ac-
tualidad han descartado |a existencia de mieloma. El resto de ex-
ploraciones complementarias han sido normales. Tan solo se ha
realizado exéresis de alguna lesion que le resultaba molesta.

Comentario: El XGN es una enfermedad inflamatoria granu-
lomatosa descrita por Korsard y Winkelmann, de la que se han
descrito menos de 100 casos. Histol égicamente muestra granu-
lomas en empalizada mal delimitados, con linfocitos, células
plasméticas, espumosas, y células gigantes tipo cuerpo extrafio
y tipo Touton, con grandes areas de necrobiosis y depdsitos de
colesterol. Se manifiesta como papulas induradas, placas o n6-
dulos de coloracion rojo-anaranjado o violaceo, de crecimiento
lento, localizadas més frecuentemente en la zona periorbitaria
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(80%), pero pueden presentarse en tronco y extremidades. El
XGN se asocia a paraproteinemia en un 80% de casos. Destacar
la presentacion clinicainusual de nuestro caso, con unos nédu-
los muy prominentes en extremidades superiores, sin afectacion
periorbitaria.

DE SINDROME DE SNEDDON

M. A. Romero Cabrera, V. Morillo Montafiés,

J. C. Armario Hita, J. A. Sanchez Gavifio, A. Hens*,

A. Gonzalez Cabrerizo, J. L. Inguenza, M. A. Romero Cabrera,
J. M. Fernandez Vozmediano

Servicios de Dermatologiay * Anatomia Patol 6gica.
Hospital Universitario de Puerto Real. Universidad de Cadiz.
Puerto Real (Cédiz).

Introduccion: El sindrome de Sneddon presenta manifesta-
ciones cutaneas, que consisten en una livedo reticularis idiopa
tica junto a una afectacion sistémica. En la mayor parte de los
casos esa afectacion sistémica, que no se detecta, consiste una
enfermedad vascular, en forma de alteraciones en |las arteriales
cerebrales, oculares, coronarias y en las arterias periféricas.
También se puede acompafiar de fenémeno de Raynaud. Este
proceso se ha asociado en algunos casos con otros sindromes
con tendencia clara a la coagulacién como demuestra el acido
anticardiolipina, pero no en todos los casos de sindrome de
Sneddon se puede demostrar |a presencia de un anticoagulante
lUpico o anticardiolipina. El pronéstico depende del grado de
afectacion vascular y cuando los pacientes se presentan con
trombosis menores precoces desde € diagndstico aumenta la
morbilidad y mortalidad a largo plazo. El tratamiento suele ser
poco efectivo y consiste en la administracion de aspirina o dipi-
ridamol para crear un estado de antiagregacion plaquetaria.

Caso clinico: Mujer de 38 afios con antecedentes personales
de eritema nodoso diagnosticado 4 afios antes. Cuando asistié a
nuestra consulta presentaba lesiones cuténeas en forma de méa
culas eritematomarronéceas asintométicas, de aspecto reticula-
do, localizadas en miembros inferiores, que posteriormente se
habian extendido a zona distal de miembros superiores. En el
estudio dermatopatol 6gico se pudo observar estructuras vascu-
lares de pared enrarecida, ligeramente engrosada e hiainizada
que no se tefifan de formanormal con las tinciones histoquimicas
para fibras de colageno y elésticas. Estas iméagenes eran sugesti-
vas, junto a cuadro clinico, de enfermedad arteriooclusiva en el
contexto de un sindrome de Sneddon. Las analiticas readizadas,
incluyendo estudios de coagulacién, anticoagulante [Upico y anti-
cardiolipina fueron negativas. En la RNM craneal se observaron
pequefios infartos lacunares cerebrales. Tras el diagndstico, lapa
ciente ha comenzado tratamiento con antiagregantes por viaoral.

Conclusiones: El sindrome de Sneddon es una enfermedad
poco frecuente caracterizada por la asociacion de livedo reticu-
laris y enfermedad arteriooclusiva que puede producir trombo-
sis cerebrales. Es, por tanto, necesario realizar estudios sistémi-
cos, que incluyan biopsia cutanea y RNM cerebral en los
pacientes adultos que presenten livedo reticularis.

3 A PROPOSITO DE UN CASO

36 MORFEA PANESCLEROTICA

J. A. Sanchez Gavifio, V. Morillo Montafiés, J. C. Armario Hita,
A. Gonzalez Cabrerizo, A. Hens Pérez*, J. L. Inguenza Barcala,
M. A. Romero Cabrera, J. M. Fernandez Vozmediano

Servicios de Dermatologiay * Anatomia Patol 6gica.
Hospital Universitario de Puerto Real. Universidad de Cadiz.
Puerto Real (Cédiz).

Introduccion: Lamorfea panesclerética es unaformade mor-
fea poco frecuente que afecta a dermis, grasa, fascia, musculo e
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incluso hueso. Suele comenzar antes de |os 14 afios de edad. La
esclerosis cutdnea afecta superficial y profundamente a tronco
y alas extremidades, cuero cabelludo y cara, respetando los pul-
pejos de los dedos de manos y pies. En algunos casos se obser-
van cambios esofégicos, pulmonares y periodontales. Tiene un
carécter progresivo.

Caso clinico: Mujer saharaui de 20 afios diagnosticada de es-
clerodermia en 1995. Asiste a nuestra consulta por presentar un
cuadro grave de desnutricidn severa, lesiones cutaneas hipopig-
mentadas de predominio distal, con engrosamiento difuso de
piel, lesiones eczematosas en codos y una pequefia Ulcera por
decubito en espalday afectacion osteomuscular. Teniatos con ex-
pectoracion mucosa y fiebre vespertina con sudoracion profusa.

En las pruebas complementarias destaco |a presencia de ane-
mia, eosinofiliay aumentos de VSG, 1gG, IgE y ASLO, siendo
|os anticuerpos antinucleares: ANA, 1/2560; Scl, 70; &cido anti-
centromero y &c. anti-DNA (cadena doble), negativos. En estu-
dios radiol dgicos se observa calcinosis de partes blandas, signos
degenerativos en manos, rectificacion de columna cervical con
signo de cervicoartrosis, la radiografia de térax y TAC torax:
afectacion intersticial difusa bilateral con imégenes en vidrio
dedlustrado de predominio bibasal. En la biopsia se aprecié un
proceso expansivo del tejido conjuntivo que sobrepasaba las li-
mitantes hipodérmicas, con fibras de colageno de aspecto hiali-
nizado y una densa celularidad inflamatoria perivascul ar, superfi-
cia y profunda, de predominio linfocitario. Se instauré
tratamiento con antibioterapia, medidas de control hidroelectro-
litico, soporte proteico, antiinflamatorios y gjercicios de rehabi-
litacion. Inialmente tuvo un curso favorable, pero la paciente fa-
llecié tras una agudizacion del proceso infeccioso de vias
respiratorias.

Conclusiones: Presentamos el caso de una esclerodermiaque
por sus caracteristicas podria considerarse como una morfea pa-
nesclerdtica incapacitante.

37 ENFERMEDAD DE INJERTO CONTRA
HUESPED TRASTRASPLANTE
SINGENICO DE MEDULA OSEA

A. Hernandez Nufioz, M. Pascual Lopez, J. Fraga Fernandez*,
J. Fernandez Herrera, P. Fernandez Pefas, A. Garcia Diez

Servicios de Dermatologiay * Anatomia Patol 6gica.
Hospital Universitario de La Princesa. Madrid.

Introduccion: Las alteraciones clinicas e histol égicas que ca-
racterizan alaenfermedad deinjerto contrahuésped (EICH) han
sido descritas en pacientes con trasplante de médula ésea (TMO)
autdlogo y singénico. Clasicamente se trata de un cuadro leve,
con alteraciones limitadas ala piel, que ocurre en un 8% de pa-
cientes sometidos a TMO singénico y/o alogeénico.

Presentamos el caso de una paciente sometidaa TMO singé-
nico que desarroll6 un cuadro de EICH.

Caso clinico: Mujer de 57 afios de edad diagnosticada de he-
moglobinuria paroxistica nocturna (HPN) que debutd en forma
de anemia aplésica severa tratada con gammaglobulina antiti-
mocitica (ATGAM), ciclosporinay G-CSF. Cinco meses més
tarde recibié un TMO proceente de una hermana gemela, reali-
zandose € acondicionamiento con busulfan y ciclofosfamida.
No recibi6 profilaxis de EICH ni de CMV (antigenemia negati-
va). El dia +8, coincidiendo con €l injerto, desarroll6 un cuadro
de rash pruriginoso en tronco y extremidades, diarreas liquidas
que fueron aumentando en intensidad hasta 3 litrogdia y
aumento progresivo de bilirrubina hasta un maximo de 2,1 mg/dl.
Las lesiones cutaneas eran maculopapul osas, eritematosas, con-
fluentes, sin afectacion palmoplantar ni de mucosas. Se realizé
una biopsia, en la que se observaba una epidermis adelgazada,
con ligera degeneracion hidrépica de la capa basa y aislados
queratinocitos necroticos, asi como edema 'y discretos infiltra-
dos perivasculares de células redondas en dermis papilar. Con la
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sospecha de EICH, y habiéndose descartado otras posibles cau-
sas del proceso, se inicié tratamiento el dia +12 con prednisona
i.v. adosisde 1 mg/kg/dia con desaparicion progresivadelasle-
siones cutaneas y de la diarreay normalizacion de las cifras de
bilirrubina.

Discusion: En el caso del TMO singénico, puesto que no hay
disparidad HLA, se especula con la existencia de otros meca-
nismos que estimulen la reactividad de los autoantigenos ade-
maés de la citotoxicidad directa mediada por células T.

A pesar de que habria que considerar otros cuadros, pensa-
mos que este caso es una EICH dadala clinica cutaneay diges-
tiva, la elevacion de la bilirrubinay la respuesta favorable a do-
sis dltas de esteroides.

3 GRANULOMATOSIS
DE WEGENER

R. J. Jiménez Puya, J. C. Moreno Jiménez,
A. Vélez Garcia-Nieto, P. S Ocafia WIhelmi,
I. Medina Vaquerizo, R. Ortega*

Servicios de Dermatologiay * Anatomia Patol égica.
Hospital Universitario Reina Sofia. Cordoba.

Introduccion: La granulomatosis de Wegener es una vasculi-
tis necrotizante sistémica granulomatosa que afecta fundamen-
talmente a vias respiratoriasy rifién, y en grado variable a otros
organos, entre los que se incluye la piel.

Descripcién del caso: Paciente de 46 afios que ingreso para
estudio de una lesion nodular localizada en dorso del pie iz-
quierdo de 1 mes de evolucion que se ulcerd en los dias previos
alaconsulta. El paciente refirié que desde hacia 3 afios presen-
taba lesiones cuténeas en MMII, por debajo de las rodillas, que
eran sobreelevadas, y que evolucionaban haciaampollay necro-
sis, dejando cicatriz hiperpigmentada. En la exploracion fisica
realizada se observaron dos lesiones ulceradas de gran tamafio
en paladar blando. Como AP de interés destaca una HTA de re-
ciente comienzo. ANCACc positivos y biopsia de las |esiones cu-
téneas compatibles con granulomatosis de Wegener.

Comentario: Este tipo de vasculitis suele comenzar con una
afectacion del darea ORL en forma de congestion nasal, epista-
Xis, sinusitis sobreinfectada, etc., y manifestarse posteriormente
en su forma pulmonar y/o renal por medio de nédulos e infiltra-
dos pulmonares y glomerulonefritis con HTA en algunos casos.
Es frecuente la asociacion con artralgias y fiebre. La afectacion
cutaneade formainicial no es frecuente, aunque alo largo de la
enfermedad puede aparecer hasta en un 40% de |os casos. Con-
siste fundamentalmente en lesiones papulonecréticas y ulcerati-
vas que suelen aparecer en extremidades. A veces se desarrollan
Ulceras tipo «pioderma gangrenoso».

39 SINDROME DE SWEET
Y ERITEMA NUDOSO

S SAenz, V. Aneri, R. J. Bosch, R. Castillo,
M. V. Mendiola, E. Herrera

Cétedray Servicio de Dermatologia. Facultad de Medicina.
Hospital Clinico Universitario. Mdaga.

Introduccion: El sindrome de Sweet (SS) es una dermatosis
neutrofilica de aparicion bruscay con repercusion general. Pre-
sentamos un caso con lesiones coincidentes de eritema nudoso
que puede ayudar a conocimiento de su etiopatogenia.

Caso clinico: Una mujer de 44 afios acudié a nuestro Servi-
cio por erupcién de 1 semana de evolucion acompaiada de ma-
lestar y fiebre. En la exploracion existian dos tipos de lesiones
bien diferenciadas que la paciente referia habian comenzado si-
multaneamente. Unas eran papulas eritematocongestivas de su-
perficie irregular que predominaban en tronco y cuello. Otras
estaban localizadas en extremidades inferiores y consistian en
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nddul os subcutaneos dol orosos a la pal pacion. La histopatologia
demostro infiltrado dérmico masivo constituido por polinuclea-
res neutrofilos en las lesiones papulosas y paniculitis septal en
las lesiones nodulares de |as piernas.

Comentario: Aunque la etiopatogenia del SS no es bien cono-
cida se han detectado inmunocomplejos y estimulacion de cito-
quinas, lo que ha sugerido una posible reaccién de hipersensibili-
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dad. Los casos que junto a las caracteristicas |esiones papul osas,
presentan lesiones clinica e histopatol 6gicamente tipicas de erite-
ma nudoso apuntan en este sentido.
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