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ANGIOHISTIOCITOMA DE CELULAS
MULTINUCLEADAS (AHCM). DESCRIPCION
DE DOS CASOSY REVISION DE LA
LITERATURA

Y. Juérez, E. Soler, J. Rodriguez, O. Baez*, M. J. Rodriguez,
B. Hernéndez, L. Borrego, D. Norris, J. Hernandez, B. Herndndez

Servicios de Dermatologiay * Anatomia Patol 6gica.
Hospital Universitario Insular de Gran Canaria.

Introduccion: El angiohistiocitoma de células multinucleadas
(AHCM) es una entidad infrecuente, de caracter benigno e histogé-
nesisincierta, caracterizada clinicamente por pequefias papulas rojo-
violéceas asintométicas y generd mente persistentes, de locaizacion
preferentemente acral, que afectan amujeres entre 40 y 60 afios.

Descripcion de los casos; Caso 1: mujer de 53 afios que pre-
senta lesiones papul osas eritematoviol aceas en region frontal de
1 afio de evolucion, persistente. Caso 2: mujer de 65 afios que
presenta desde hace 5 afios en muslos y piernas lesiones rojizas,
asintomaticas, algunas con tendencia ala regresion.

Histopatologia: Similar en ambos casos. En dermis reticular
superior se observa una proliferacion vascular, distribuida de for-
ma difusa en € &rea afecta, en su mayoria con un endotelio pro-
minente, sin atipias ni figuras de mitosis. El infiltrado celular es
linfomonocitario perivascular con agunas células plasméticas y
polinucleares neutrofilos. En laproximidad delosvasosy entrelos
haces de colageno se observan numerosas células grandes, de ha
bito histiocitario. Algunas de estas células eran multinucleadas.

Estudio inmunohistoquimico: EI componente vascular mos-
tré positividad para factor VIII, CD34 y vimentina. La pobla-
cién mononuclear intersticial de células grandes mostré expre-
sién citoplasmética para vimentina, resultando negativos
CD68, CD34, citoqueratinasy S-100. Las células multinuclea-
das fueron positivas Gnicamente para vimentina.

Comentario: Dada su rareza, d AHCM suele confundirse clinica-
mente con lesiones de liquen plano, sarcoma de Kaposi, hemangio-
mas, linfocitomao granulomaanular. Lamayoriade los autores coin-
ciden en separar d AHCM como unaentidad individualizada cuando
se consideran conjuntamente los datos clinicos e histopatol 6gicos. El
AHCM &fecta predominantemente amujeres entre 40y 60 aflosy se
presenta como muiltiples pdpulas rojo-viol aceas, persistentes, astinto-
méticas, mas frecuentes en extremidades y cara. Histolégicamente,
los cambios acontecen en dermis media 'y caracterizandose por una
proliferacion vascular y presencia de células multinucleadas de as-
pecto higtiocitario. Nuestros hallazgos inmunohistoquimicos son si-
milares alos observados previamente por otros autores. Debemos de
resdltar € carécter benigno de estaentidad, S bien existen dudas acer-
cade su naturalezatumora o inflamatoria

BLUE RUBBER BLEB NEVI: A PROEOSITO
DE DOS OBSERVACIONES EN 25 ANOS

I. Hernandez, |. Sanchez, R Ruiz, J. Blasco, M. C. Martin,
|. Ferndndez, S Carrasco, A. C. Menéndez, M. Hassam, R. Naranjo

Servicio de Dermatologia. Hospital Clinico. San Cecilio. Granada.

Introduccion: El sindrome del nevus en tetina de goma azul
€s una angiomatosis cutaneo digestiva caracterizada por nume-
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rosos hemangiomas cavernosos que afecta a piel, membranas
mucosas y otras partes del cuerpo.

Casos clinicos:

Caso clinico 1: Paciente de 37 afios que ingresa en el Servi-
cio de Medicina Interna por fiebre y dolor abdominal de meses
de evolucion. Consultan con el Servicio de Dermatologia por-
gue en la exploracion cutanea observan la existencia de nédul os
azulados sugerentes de estirpe vascular en distintas regiones de
su superficie corporal compresibles al tacto y dolorosas. El in-
forma histol 6gico cuténeo mostré angioma cavernoso en el con-
texto de sindrome del nevus en tetina de goma azul.

Caso clinico 2: Paciente de 64 afios que acude a consulta por
la existencia de varias lesiones tumorales de pigmentacion ne-
gro azulada en caray parte superior de térax. En la exploracion
cuténea se observa la existencia de tumoraciones azul adas de di-
versos tamafios en caray tronco no dolorosas alapalpacion. Los
hallazgos de |a biopsia cutanea hablan de un cuadro de angioma
cavernoso compatible con blue rubber bleb nevus.

Comentario: El sindrome de Bean es un sindrome de escasa
incidenciay por lo general no familiar, aunque parece tener he-
rencia autosdomica dominante y sin predileccion de razay sexo.
Asocia en determinadas ocasiones grave afectacion del SNC.
Los angiomas situados en el tracto gastrointestinal pueden san-
grar dando lugar a hematemesis, melenas 'y grave anemiaferro-
pénica e incluso la muerte.
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SINDROME DE KLIPPEL-TRENAUNAY:
RESULTADOSA LARGO PLAZO CON
ESCLEROSANTES EN MICROESPUMA

P. Redondo, J. Cabrera*, M. A. Garcia-Olmedo*

Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona.
* Clinica de Cirugia Vascular. Granada.

Introduccion: El tratamiento de las malformaciones vascula-
res congénitas carece de una terapéutica resolutiva. La cirugia,
eficaz en las bien circunscritas, presenta frecuentes recidivas
cuando la exéresis no es completa. Las maformaciones de ato
flujo inoperables son tratadas por embolizacién del pediculo nu-
tricio. Las venosas o de bajo flujo, que son las més frecuentes, no
responden a corticoides generales o intralesional es, radioterapia,
crioterapia o drogas citotdxicas; laembolizacidn es poco Gtil y la
inyeccion de alcohol absoluto, delicado de administrar, provoca
frecuentes e importantes complicaciones locales y a distancia.

La escleroterapia convencional de estas anomalias es poco
eficaz debido a limitaciones intrinsecas de los liquidos inyecta-
dos sujetos a: dilucion e inactivacidn progresivas en su gran vo-
lumen hemético; escasez de volumen a dosis terapéuticas; irre-
gular distribucion del esclerosante sobre los endotelios del
territorio tratado; imperfecto manejo una vez inyectado y a ser
invisibles con ecografia e imperceptibles a Doppler en el inte-
rior de |los vasos.
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Con esclerosantes convencional es en microespuma controla-
mos estos factores no dominados hasta el momento y tenemos
acceso a una més correcta dosificacion intravascular del escle-
rosante.

Material y métodos. Presentamos nuestra experiencia en el
tratamiento de 12 pacientes con sindrome de Klippel-Trenaunay;
cuatro malformaciones venosas gigantes tratados con esta nue-
va forma farmacéutica de esclerosantes en microespuma inyec-
table.

Resultados y conclusiones: La microespuma desplaza fisica-
mente la sangre contenida en los vasos y minimiza su dilucion,
lo que permite un mejor conocimiento de su concentracion in-
travenosa. La ecogenicidad de las microburbujas hace indirecta-
mente visible el esclerosante y conocemos su desplazamiento
intravascular y la extension del territorio tratado. La manejabili-
dad que se tiene sobre la microespuma una vez inyectaday fa-
cilitadirigirlo hasta zonas al€jadas del punto de puncioén o evitar
su drenaje precoz a otros vasos. La micronizacion del esclero-
sante, dispuesto en periferia de las microburbujas, aumenta de
forma exponencial su superficie activa conforme decrece el dia
metro de éstas, con incremento de su accion terapéuticay re-
duccion importante de la dosis total administrada. Ademas, la
microespuma autoriza un reparto més homogéneo del esclero-
sante sobre la superficie endotelial y prolonga el tiempo de con-
tacto esclerosante-endotelio. Lametabolizacion del gas portador
se ve favorecida por laimportante superficie de contacto con la
sangre que adquiere al ser micronizado, por su elevada solubili-
dad y difusibilidad, por la progresividad de su administracion y
por el moderado volumen total que se inyecta. Las caracteristi-
cas propias de la escleroterapia: simplicidad, rapidez, bajo cos-
te, caracter estrictamente ambulatorio y minima agresividad,
unidas a la calidad de los resultados que se consiguen, pueden
hacer de esta especial escleroterapia un método til para el tra-
tamiento de estos pacientes.

EVALUACION DE TRES CASOS DE
LINFANGIOMA CIRCUNSCRITO MEDIANTE
RESONANCIA MAGNETICA

T. Solano, A. Espafia, P. Redondo, D. Aquerreta, M. ldoate,
A. Bauza, P. Lloret

Clinica Universitaria de Navarra. Pamplona.

Introduccién: El linfangioma circunscrito (LC) es una tumo-
racion benigna, poco frecuente, tipica de pacientes jovenes, que
se caracteriza por la presencia de lesiones papul ovesicul osas ro-
jizas en cualquier regién anatémica. La profundidad y la exten-
sion del LC no puede ser bien determinada solamente con €l
examen fisico.

La resonancia magnética nuclear (RNM) es una técnica que
permite valorar la verdadera extension del tumor.

Material y métodos. Presentamos tres casos de tres pacientes
(dos mujeres y un hombre) de edades comprendidas entre los 5
y 18 afios diagnosticados por biopsia de linfangioma circunscri-
to y alos que se les redizo tratamiento quirdrgico. En todos
elloslaRNM fue de utilidad tanto para determinar la extension
tumora a la hora de planear la cirugia como para realizar un
adecuado seguimiento postquirdrgico.

Discusion: Los linfangiomas son pequefias €l evaciones pseu-
dovesiculosas, trandUcidas, brillantes o blancoamarillentas, pro-
vistas de unafina pared de las que sale abundante liquido claro a
puncionar. Anatomopatol 6gi camente se caracterizan por amplias
dilataciones linféticas llenas de linfay algunos eritrocitos, tapi-
zadas por fino endotelio en la porcién superior deladermis, der-
mis media, profunda e incluso hipodermis. En esta zona se for-
man grandes cavidades revestidas de tejido fibromuscular denso
que explicalas recidivas cuando se realizan tratamientos parcia-
les y/o extirpaciones muy superficiales.

LaRNM permite definir latotalidad de lalesion, tanto su ex-
tension en superficie como en profundidad. Una vez que la le-
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sion es definida en conjunto, es posible plantear €l tratamiento
quirdrgico, se puede informar adecuadamente a la familia sobre
el prondstico o posibles complicacionesy puede ser de utilidad
en el seguimiento de estos pacientes para detectar posibles reci-
divas.

HIPERPLASIA ANGIOLINFOIDE CON
EOSINOFILIA LOCALIZADA EN PIE

I. Rodriguez-Nevado, D. de Argila, I. Rovira, A. Chaves,
M. Quiles*, J. J. Pimentel**

Unidad de Dermatologia. Servicios de * Traumatologia
y ** Anatomia Patol6gica. Hospital Universitario Infanta
Cristina. Badgjoz.

Introduccion: La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
(HALE) es un proceso infrecuente de etiol ogia desconocida que
afecta generalmente a mujeres jévenes. Se presenta como mul-
tiples pdpulas y nddulos asintométicos, localizados en cara y
cuello. Histol 6gicamente se encuentra proliferacion de capilares
tapizados por células endoteliales grandes y prominentes y un
infiltrado inflamatorio de predominio linfocitico y eosinofilico.
Es un proceso benigno, de caracter recidivante, ocasionalmente
autoinvol utivo. Se han empleado mltiples tratamientos con res-
puesta variable.

Caso clinico: Vardn de 52 afios con antecedentes personales
de HTA, diabetes mellitus tipo 2 y ulcus géstrico. Presentaba
desde hacia 1 afio lesiones cutaneas dolorosas en los dedos de
pie izquierdo que habian aparecido de manera progresivay ha-
bian experimentado lento crecimiento. No referia presentar le-
siones a otro nivel. La exploracion fisica puso de manifiesto
unos nddul os carnosos, eritematoviol &ceos, no ulcerados, multi-
ples en dedos de pie izquierdo. No se apreciaron lesiones simi-
lares en el resto de la superficie cutanea ni en mucosas. Se efec-
tud biopsia cutanea, siendo compatible con HALE. Se instauré
tratamiento con pentoxifilina por via oral hace 2 meses, no ha-
biendo apreciado hasta el momento ninguna modificacion del
cuadro.

Comentario: Presentamos un caso de HALE con una locali-
zacién poco frecuente como es € pie. Hemos tomado una acti-
tud conservadora en primer lugar por la benignidad del proceso
y en segundo lugar por la probable autoinvolucién del mismo.

HIPERPLASIA ANGIOLINFOIDE CON
EOSINOFILIA: DOS NUEVOS CASOS

F. Smén, M. Alcalde, M. A. Gallardo, J. F. Moriana,
J. Velasco, M. D. Mufioz

Hospital Torrecardenas. Almeria.

Introduccion: La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
(HAE) fue descrita en 1969 por Welb y Whimser y simulténea-
mente por Wilson Jones y Bleehen como variante de la enfer-
medad de Kimura (EK). Actualmente se admite que laHAE y la
EK no se relacionan.

Casos clinicos:

Caso 1. Mujer de 30 afios con nédulos eritematoviolaceos
pruriginosos de 1 afio de evolucién, localizados en regién pre-
auricular y conducto auditivo externo.

Caso 2: Mujer de 43 afios con lesién papulosa de 1 cm de
diametro, bien delimitada, no infiltrada no adherida, de color ro-
sado y telangiectasias superficiaes, asintomética, en pabellon
auricular.

En ambos casos se realizaron extirpaciones quirdrgicas, con
buen resultado estético y sin recidivas a afio de seguimiento.

Comentarios. Comentamos las caracteristicas clinicas e his-
tologicas de este proceso, asi como las similitudes y diferencias
entre HAE y EK y las posibilidades terapéuticas.
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PSEUDOKAPOSI O
ACROANGIODERMATITISDE MALI

M. Alegre, A. Alomar

Servicio de Dermatologia. Hospital de la Santa Creu
i Sant Pau. Barcelona.

Introduccion: La acroangiodermatitis es una displasia vascu-
lar reactiva a situaciones de anoxia que se observa en edema
cronica de extremidades, fistulas arteriovenosas y en el mufion
de miembros amputados. Clinicamente se manifiesta como pla-
cas 0 nédulos eritematoviolaceos localizados preferentemente
en el dorso de los dedos de los pies que no desaparecen alavi-
tropresiony que por su semejanza clinica se conoce también co-
mo pseudoK aposi.

Caso clinico: Mujer de 51 afios edad que presenta Ul ceras si-
métricas supramaleolares de 7 aflos de evolucion acompafiada
de una lipodermatoesclerosis hilateral muy acusada. Entre los
antecedentes patol 6gi cos destaca una poliomielitis alos 13 afios
gue le impide la deambulacién normal, una diabetes mellitus ti-
po 1, hipertensién arterial, bocio eutiroideo desde los 27 afios y
dermatitis de contacto a multiples agentes topicos. A laexplora
cion se observan varias placas de coloracion eritematoviol&cea
bien delimitadas por los pliegues de flexion dorsal en los dedos
de ambos piesy en lacaralateral. Labiopsia de una de estas le-
siones demostré una proliferacion capilar en dermis con oclu-
sion de luces vasculares por fibring, fibrosis cicatricial y hemo-
rragia antigua y reciente sin evidencia de neoplasia

Comentario: La presentacién clinica de |a acroangiodermati-
tis de Mali puede ser indistinguible de un sarcoma de Kaposi.
La histologia es la que diferencia ambas entidades, observando-
se en el sarcoma de Kaposi una proliferacion de células endote-
lialesy fusiformes con nlcleos atipicos y hendiduras vasculares
gue no se encuentran en la acroangiodermatitis.

8 ELASTORRESIS PAPULAR

M. C. Sinchez, V. Rocamora, R. Taberner, . Amengual*,
|. Matanza

Servicios de Dermatologiay * Anatomia Patol 6gica.
Fundacién Hospital de Manacor. Manacor (Baleares).

Caso clinico: Paciente varén de 6 afios de edad, sin antece-
dentes patol 6gicos de interés, que consulté por la aparicion pro-
gresiva de papulas blancoamarillentas en tronco y extremidades
superiores desde hacia 1 afio. Las lesiones eran asintométicas.
No habia antecedentes familiares de lesiones similares.

A laexploracion se apreciaban de forma dispersaen tronco 'y
extremidades superiores papulas blancoamarillentas dispersas.
No se apreciaron lesiones capilares ni ungueales.

En el estudio histopatolégico se observaba una disminucion
de lasfibras elasticas en dermis superficial en la piel afecta con
respecto alapiel sana. No habia cambios en el colageno subya
cente.

Se valoraron los posibles diagnosticos y se llevaron a cabo
distintos estudios: la exploracion oftalmoldgica no revel6 ha-
Ilazgos de interés. En la ecografia abdominal se apreciaba una
discreta hepatoesplenomegalia con presencia de un bazo acce-
sorio. La serie 6sea fue normal y el ecocardiograma no mostro
alteraciones.

El término de elastorrexis papular fue considerado como
diagnostico del proceso.

Conclusiones: Se ha designado como elastorrexis papular a
una entidad caracterizada por la aparicion de papulas que histo-
| 6gicamente muestran disminucidn de las fibras edsticas. Algu-
nos |o consideran una variante del nevus anelastico y otros de la
dermatofibrosis lenticular diseminada. Se discuten los posibles
diagndsticos, asi como la entidad clinica de la elastorrexis pa-
pular.
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HAMARTOMA FIBROLIPOMATOSO
CONGENITO PRECAL CANEO.
DESCRIPCION DE DOS CASOS

B. Escutia, J. |. Mari, J. Pardo, |. Febrer, A. Aliaga
Servicio de Dermatologia. Hospital General. Vaencia

Introduccion: El hamartoma fibrolipomatoso congénito pre-
calcaneo es una entidad rara que harecibido diferentes nombres
como papulas poddlicas del recién nacido, nédulos plantares
adiposos congénitosy bilaterales y nédul os plantares anterome-
diales benignos de la infancia.

Casos clinicos: Describimos |os casos de dos nifios que des-
de el nacimiento presentaban de forma bilateral y simétrica un
nodulo subcutaneo en la region anteromedial plantar de ambos
pies, de tamafio aproximado de 1 cm de diametro. En labiopsia
se evidencio la existencia de una protusion de la grasa hacia la
dermis y haces de colageno formando pequefios acimulos ro-
deando alos l6bulos de tejido adiposo. En uno de los nifios tras
4 afios de seguimiento se procedio a su extirpacion debido alas
molestias en la deambulacién.

Comentario: Los casos publicados son escasos, siendo 20 los
encontrados, seis de ellos en el Ultimo afio. La clinica es idénti-
ca en todos €llos, describiéndose como un nédulo tnico subcu-
taneo localizado a nivel de la region anteromedial de ambas
plantas y con crecimiento proporcionado con la edad del pa-
ciente. La histologia muestra la existencia de |6bulos de tejido
adiposo rodeado de haces de coldgeno y mucina en el estroma.
Su curso es benigno y rara vez provocan molestias. Se ha com-
parado con las papulas podélicas piezogénicas del adulto y de-
be diferenciarse de |a fibromatosis plantar.
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10 HAMARTOMA QUISTICO DEL FOLICULO
SEBACEO (SEOFOLICULOMA).
REVISION DE 11 CASOS

M. Navarro, C. Requena, A. Martinez-Aparicio, A. Aliaga
Servicio de Dermatologia. Hospital General de Valencia.

Introduccion: El hamartoma quistico del foliculo sebaceo fue
descrito inicialmente en 1991 por Kimura como un raro hamar-
toma cuténeo con elementos foliculares, sebaceos y mesenqui-
males. Pocos casos han sido publicados desde entonces.

Métodos y resultados: Revisamos las caracteristicas clinicas
e histolégicas de 11 pacientes diagnosticados histol 6gicamente
de hamartoma quistico del foliculo sebaceo en el Hospital Ge-
neral Universitario de Valencia entre enero del afio 1993 y di-
ciembre del afio 2000.

La edad de los pacientes en el momento de la extirpacion de
lalesion se extendia desde los 14 afios hasta los 84. El diagnés-
tico clinico més frecuente fue el de nevus celular y la localiza-
cién més frecuente era el dorso nasal. Todas |as lesiones excepto
una se presentaban como papulas exofiticas o nédulos, localiza-
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dos en la cabeza (siete nasales, tres en cuero cabelludo y uno en
frente).

Discusion: El hamartoma quistico del foliculo sebéceo
(HQFS) es un hamartoma cuténeo que se manifiesta clinica-
mente como una papula o nédulo localizado sobre todo en dor-
so nasal. Histol 6gicamente aparece como un nddulo en dermis
con infundibulos quisticos dilatados con epitelio folicular en el
centro del hamartoma y con I6bulos sebéaceos conectados a los
infundibul os foliculares «como los radios de una rueda». Desde
su descripcion original en 1991 hasta la fecha han surgido con-
troversias en cuanto al origen de este hamartoma. Steffeny Ac-
kerman (1) consideran que € HQFS es la misma entidad que €l
tricofoliculoma sebaceo (TFS), descrito en 1980 por Plewig. Di-
versos autores, como Templeton (2) en 1996, consideran en
cambio que se trata de una entidad diferente al tricofoliculoma
sebaceo dado que la clinica de éste es diferente, ya que es de-
primido, con un punto central del que puede salir pelo, contiene
foliculos arededor de una cavidad quistica (en lugar de glandu-
las sebéceas), ausencia de estroma y estd comunicado con la
epidermis. Posteriormente, Schulz (3) y Simon (4) en 1998 con-
sideran que € HQFS es un tricofoliculoma en un estadio muy
avanzado en el que los elementos foliculares han entrado en
regresion y se ha producido una maduracion de elementos sebé&
ceos, por lo que Simon y cols. proponen el término tricosebofo-
liculoma con dos espectros, el sebofoliculomay € tricofolicu-
loma.
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11 FASCITISNODULAR

C. Mauledn, E. Chavarria, S. Pérez, |. Longo, D. Martinez,
M. Lecona*, P. Lazaro

Servicios de Dermatologia y * Anatomia Patol égica.
Hospital General Universitario Gregorio Marafién. Madrid.

Introduccion: La fascitis nodular es un tumor de crecimiento
muy rapido que suele afectar a tejido celular subcuténeo,
musculo y fascia. Habitualmente se presenta en antebrazo y es
mas frecuente en laterceray cuarta década de lavida.

Caso clinino: Una mujer de 26 afios sin antecedentes de in-
terés consulta por presentar unalesion dolorosay de répido cre-
cimiento en los 2 Ultimos meses.

A la exploracion se aprecia un nodulo eritematoso indurado
de 2 cm en la pierna derecha.

L a histopatol ogia mostraba una proliferacion de fibroblastos
fusiformes de apariencia uniforme, con espacios libres entre
ellos ocupados por eritrocitos y mucina.

Se realizo la escision del nodulo, estando en la actualidad la
paciente asintomatica.

Discusién: Lafascitis nodular es un tumor de etiologia desco-
nocida, aunque se han descrito casos secundarios a traumati smos.
Puede alcanzar 2 6 3 centimetros de didmetro en 2-6 semanas.

A pesar de presentar una elevada proliferacion de fibroblas-
tos, éstos no muestran caracteristicas de malignidad.

Por su rapido crecimiento plantea diagndstico diferencial con
lesiones metastasicas, asi como con paniculitis, granulomas, li-
pomas, dermatofibrosarcoma protuberans y otras.

El tratamiento es quirdrgico, siendo la tasa de recidiva de un
2%, incluso tras extirpacion incompleta de la lesion.

Conclusién: Presentamos un caso tipico de fascitis nodular
sin antecedentes de traumatismo previo.
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12 CALCINOSIS ESCROTAL

D. Ruiz-Genao, P. F. Pefias, L. Rios, J. Fraga*,
M. Araglies, A. Garcia-Diez

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

Introduccion: La calcinosis escrotal es un trastorno raro de
causa desconocida sin evidencia de alteraciones metabdlicas
subyacentes.

Caso clinico: Paciente varén de 39 afios de raza negraque re-
ferialaaparicion progresiva en los Ultimos 3 afios de numerosas
lesiones nodulares persistentes localizadas en el escroto. A la
exploracion fisica se apreciaban mtiples nédulos de entre 0,3 y
1 cm de tamafio cubiertos por piel normal, mévilesy de consis-
tenciadura. El estudio histopatol 6gico de unalesion mostro cal-
cinosis escrotal. El estudio analitico, incluidos balance fosfocal -
cicoy PTH, fue normal. El tratamiento quirdrgico consistié en
la escision en blogue de las lesiones con cierre directo. El estu-
dio de la pieza quirdrgica mostré maltiples focos de calcinosis
sin restos epiteliales asociados, asi como un Unico quiste epi-
dérmico con calcificacion distrofica central .

Discusion: La etiologia de la calcinosis escrotal es un tema
controvertido. Por un lado se han aportado evidencias que su-
gieren un origen distréfico con calcificacion de quistes epidér-
micos o conductos ecrinos dilatados. Por otro lado, la ausencia
de restos epiteliales en un gran nimero de casos pone en duda
dicha teoria'y apoya €l origen idiopatico de esta patologia. El
tratamiento es siempre quirdrgico, existiendo riesgo de apari-
cion de nuevas lesiones y planteando dificultades técnicas en el
caso de lesiones multiples.

13 OSTEOMA CUTIS, RASGOS DISM QRFICOS
Y ALTERACIONES ENDOCRINOLOGICAS

M. E. Iglesias, M. Oyarzabal*, T. Tufion**, A. Lopez Pestafia,
M. Casdllas, R. Vives, A. Valcayo, M. Géllego

Servicios de Dermatologia, * Endocrinologia Infantil
y ** Anatomia Patol6gica. Hospital de Navarra
y Hospital Virgen del Camino. Pamplona.

Introduccion: El osteoma cutis o aparicién de tejido 6seo he-
terotopico en lapiel en laedad infantil es muy poco frecuente y
puede ocurrir en diversas entidades.

Caso clinico: Nifia de 4 meses de edad que acude a la con-
sulta porque los padres habian observado desde hace 1 mes dos
lesiones subcutaneas en € abdomen. Es la primera hija de pa-
dres sanos no consanguineos. En la exploracion fisica se apre-
ciaban cuatro placas subcuténeas induradas de coloracion grisa-
cea, la mayor de ellas de 2 cm de tamafio y morfologia
redondeada en abdomen y lesiones similares de menor tamafio
en &realumbar y parte internade rodillaizquierda. Lafacies era
redondeada, €l cuello corto, existia obesidad importante y la ta-
Ilabaja (por debajo del percentil 3). No se apreciaron depresio-
nes en los nudillos de las manos al cerrar el pufio. En labiopsia
cuténea se observo en dermis profundo e hipodermis trabéculas
Oseas recubiertas por osteoblastos. La serie 6searadiol dgicafue
normal. Fue derivada ala Unidad de Endocrinologia Infantil pa-
ra estudio endocrinol égico, destacando en la analitica solicitada
unas cifras normales de calcio y fosforo, con aumento de la pa-
rathormona e hipotiroidismo, por lo que sigue tratamiento des-
de entonces con levotiroxina.

Comentario: La osificacion cutanea u osteoma cutis puede
encontrarse en diversos trastornos como la osteodistrofia here-
ditaria de Albright, heteroplasia 6sea progresiva, fibrodisplasia
osificante progresivay osteoma cutis en placa. La asociacion de
osteoma cutis, rasgos dismarficos de la nifiay las ateraciones
endocrinol égicas halladas parece apoyar e diagnéstico de osteo-
distrofia hereditaria de Albright. Destacamos laimportancia del
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hallazgo y diagnéstico de las lesiones cutaneas que llevaron a
investigar la existencia de alteraciones endocrinol 6gicas asocia-
das. Se instaur6 tratamiento precoz del hipotiroidismo detecta-
do que de no haber sido asi podia haber tenido graves conse-
cuencias dada la edad de |a paciente.

14 ENDOMETRIOSISUMBILICAL.
DESCRIPCION DE UN CASO CON ESTUDIO
DE RECEPTORESHORMONALES

N. Valenzuela, M. A. Barnadas, J. R. Garcés,
F. J. Sancho*, A. Alomar

Servicios de Dermatologiay * Anatomia Patol 6gica.
Hospital de la Santa Creu i Sant Pau. Barcelona.

Introduccion: Endometriosis es la presencia de tejido endo-
metrial extrauterino. Su localizacion cutanea es infrecuente, sien-
do laendometriosis umbilical la més frecuente de este grupo.

Descripcién del caso: Se presenta el caso de una paciente de
41 afios que consulta por unalesion nodular de 1 cm de didme-
tro, eritematosa localizada en ombligo de meses de evolucion,
ocasionalmente dolorosa sin asociacion con el ciclo menstrual.
No refiere intervenciones quirdrgicas abdominales previas. En
la biopsia se observa una zona deprimida conectada con una es-
tructura glandular tapizada por un epitelio que en algunas zonas
es clibico y en otras pseudoestratificado, con imagenes sugetsi-
vas de secrecion por decapitacion. El estroma es laxo muy vas-
cularizado y contiene células fusiformes, hematies extravasados
y hemosiderina. Los estudios de inmunohistoquimica resultaron
positivos para receptores de estrégenos y de progesterona tanto
en €l tegjido glandular como en algunas células del estroma.

Comentario: La endometriosis umbilical se caracteriza por
una masa o0 nédulo firme, solitario, cuyo tamafio oscila desde
pocos milimetros a varios centimetros y su color variade rojo a
azul o negro. Puede causar dolor y distension, principalmente en
el periodo premenstrual y con la menstruacion puede presentar
sangrado. El tratamiento es quirdrgico y su extirpacion comple-
ta generalmente es curativa.

15 PILOLEIOMIOMAS CUTANEOS
MULTIPLES

M. L. Soriano, M. Just, M. V. Huertas*, M. J. Muntane*

Servicios de Dermatologiay * Anatomia Patol 6gica.
Hospital de Figueres. Girona.

Introduccion: El leiomioma cutaneo se define como una pro-
liferacion benigna de tejido muscular liso. Se han clasificado en
varias categorias o0 entidades, seglin su origen. Piloleiomioma
cuténeo cuando se originaen el musculo arrector del foliculo pi-
loso. Leiomioma genital (Ms liso vulvar, dartros y aréola ma-
maria). Angioleiomioma (Ms liso vascular).

Caso clinico: Mujer de 43 afios. Histerectomizada por mio-
mas uterinos en 1983. Consulta en junio de 2000 por pépulasy
nédul os dérmicos de 0,5-1,5 cm de didmetro, de més de 10 afios
de evolucién, con una coloracién rosada-marronécea, bien deli-
mitadosy distribuidos en tronco y extremidades. Dolorosos ala
palpacién y de forma espontanea. Antecedentes familiares: tia
paterna (lesiones cutaneas), hermana (pil ol eiomiomas cutaneos +
miomas uterinos). En el estudio histoldgico se objetiva prolife-
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racién de fibras de musculo liso, entremezcladas con bandas de
col&geno denso, en dermis reticular.

Discusion: Los piloleiomiomas maltiples, aparecen en la se-
gunda-tercera décadas como papulas y nddul os intradérmicos, de
coloracion rosada-marronécea con superficie lisa y firmes a la
palpacion. Ladistribucion puede ser amplia en tronco, extremida
desy zonafacia. Lamayoria de los casos son esporadicos, aunque
e han descrito casos familiares con herencia autosdmica dominante
(penetranciaincompleta). La forma familiar de piloleilomiomas cu-
taneos mltiples asociados amiomas uterinos, Se conoce como «sin-
drome de Reed». El piloleiomioma solitario es menos frecuente
que la forma multiple. Aparece en edad avanzada, no tiene ten-
denciafamiliar y se localiza en extremidades inferiores.

El sintoma asociado més frecuente es @ dolor, que puede ser de-
sencadenado por estimulacion téctil, térmica o de formaespontanea.

16 L'EIOMIOMATOSISMULTIPLE FAMILIAR.
SINDROME DE REED

R. Garcia, R. Baldellou, E. Smal, L. Zubiri, C. Yus
Hospital Universitario Miguel Servet. Zaragoza.

Introduccion: Los leiomiomas son unos raros tumores cuté-
neos de caracter benigno. Pueden estar originados en el muscu-
lo erector del pelo, en la tinica dartos del escroto, aréola ma-
mariay pezon o en el masculo liso de los vasos sanguineos.

Material y métodos: Se estudia a una paciente afecta de leio-
miomas multiples en hemifacies izquierda, en €l seno de unafa-
milia, donde hay otros tres miembros afectos: dos mujeresy un
hombre. Todas las mujeres afectas de esta familia han sido in-
tervenidas de miomas uterinos.

Resultados y conclusiones: El caso que presentamos corro-
bora el carécter autosdomico dominante de la entidad con pene-
trancia variable.

17 LEIOMIOMAS CUTANEOSMULTIPLES
FAMILIARES

E. Vidal, C. Gutiérrez, C. Mufioz, A. Miranda, H. Aragoneses,
A. Mariscal, M. T. Bordel, M. Garcia-Mufioz

Servicio de Dermatologia. Hospital Universitario
de Valladolid.

Los leiomiomas son tumores benignos, infrecuentemente
vistos en la préctica dermatol égicay que a menudo resultan di-
ficiles de diagnosticar. Se originan en el musculo erector del fo-
liculo piloso, en lalamina media de | os vasos sanguineos o en el
musculo liso de escroto, aréolas, pezones o labios mayores. Se
han descrito formas solitarias y multiples, considerandose estas
tltimas como un desorden hereditario transmitido por un gen
autosémico dominante con penetranciaincompleta.

Se presenta el caso de un varén de 65 afios de edad que refe-
ria desde los 18 afios la aparicion de lesiones papulonodulares
rojizas que se habian vuelto dolorosas en los tltimos 5 afios. En-
tre sus antecedentes familiares cabe destacar la existencia de
otros cuatro familiares afectados por el mismo tipo de lesiones.
Se realizaron para su estudio determinaciones analiticas, explo-
raciones complementarias y biopsia cutanea.

Comentamos las posibles patologias asociaciadas, su diag-
nostico diferencial y las modalidades terapéuticas.



