SISTEMICA

LUPUS NEONATAL: PRESENTACION DE UN
CASO

M. Bergén, M. Mayor, M. Sglienza, M. Hervella, |. Prats,
A. B. Piteiro, R. De Lucas.

Servicio de Dermatologia. Hospital La Paz. Madrid.

Introduccion: El lupus neonatal es una patologia poco fre-
cuente que asocia alteraciones a nivel dermatol dgico, hepético,
hematol 6gico y/o cardiaco. Son éstas Ultimas las que condicio-
nan el prondstico del cuadro, que puede por este motivo llegar a
ser letal.

Descripcién del caso: Presentamos el caso de un lactante
que desde el primer mes de vida y tras |las primeras exposicio-
nes solares, comienza con lesiones cuténeas en cara, cuero ca-
belludo, tronco y extremidades. La madre estaba diagnosticada
de sindrome de Sjégren. La histologiay el estudio inmunol égi-
co confirmaron la sospecha clinica de lupus neonatal .

Discusion: Revisamos las caracteristicas clinicas del lupus
neonatal y las patol ogias maternas asociadas a este trastorno, asi
como el manejo de estos pacientes tanto durante el embarazo
como tras el nacimiento.

1 NECROL|SIS EPIDERMICA TOXICA EN
RELACION CON RESOCHIN EN PACIENTE
CON LUPUS SISTEMICO

M. Navarro Mira, C. Requena Caballero, M. Rodriguez Serna,
|. Febrer Bosch, J. De La Cuadra Oyanguren,
J. M. Fortea Bauxauli, A. Aliaga Boniche

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario de
Vaencia

Presentamos el caso de una paciente de 27 afios de edad, que
en abril del 2001 debuté con un cuadro de fiebre, astenia, dolo-
res articulares, dolor torécico con derrame pleural, insuficiencia
renal, anemia, plaguetopenia, ANA + (1/1280), anti DNA +
(1/160), anti SM +, anti RNP +, y |esiones cuténeas consistentes
en un rash malar en aas de mariposa. La paciente fue diagnos-
ticada de lupus eritematoso sistémico, e inicid tratamiento con
corticoides orales y 250 mg/d. de difosfato de cloroquina (Re-
sochin®).Tras 20 dias de tratamiento, y en relacion con una mi-
nima exposicion solar, la paciente comienza a desarrollar lesio-
nes macul o-papul osas eritematosas confluyentes, con formacion
de ampollas y Nickolsky +, en un principio en zonas expuestas
y posteriormente afectando todo el tegumento cutaneo. Sereali-
z6 biopsia cutanea, con hallazgos histopatol 6gicos de necrolisis
epidérmica téxica

Comentario: En la literatura se recogen algunos casos de
NET inducida por cloroquina. El periodo de latencia desde la
exposicion del farmaco ala aparicidn de lesiones cutaneas osci-
laentre 1y 45 dias. Recientemente se han publicado 4 casos de
toxicodermia fotoinducida por hidroxicloroquina, con un perio-
do delatenciaentre 6 diasy 10 semanas. Nuestra paciente no re-
cibid ningdn nuevo farmaco aparte de la cloroquina, y parece
probable que este farmaco fue el causante del cuadro cuténeo.
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1 ANETODERMIAY
LUPUS

C. Pertoni, V. Fernandez-Redondo, A. Ledn, |. Suarez,
J. Toribio

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

Introduccion: La anetodiermia se manifiesta clinicamente
por areas de piel laxa circunscritas y pérdida de fibras elasticas
dérmicas en la histologia. Ocurre principalmente en mujeres de
entre 20 y 40 afios y se ha asociado frencuentemente a diversos
procesos inmunol égicos.

Caso clinico: Presentamos una paciente de 26 afios que
consulta por lesiones en cara externa de ambos brazos de un
afo de evolucidén. Las lesiones comenzaban como méculas
eritematosas que se hacian palpables con tendencia a confluir
y posteriormente dejaban una lesion hipopigmentada y laxa
que permanecia estable. La paciente consultaba por una cues-
tién estética ya que las lesiones solo producian leve prurito.
Medianet una anamnesis detallada pudimos conocer que tam-
bién presentaba Ulceras orales de repeticion artralgias. Reali-
zamos una biopsia cutanea que era compatible con lupus pro-
fundo.

En los estudios complementarios destacaban ANAs y anti-
cuerpos antiDNA positivos, anticuerpos antifosfolipido negati-
vos, crioglobulinas positivas, hipergammaglobulinemia y au-
mento de la VSG. La paciente fue diagnosticada de lupus
profundo con criterios de lupus eritematoso sistémico.

En los pacientes con anetodermia deben descartarse diversos
procesos inmunol égicos, entre ellos el LEs.

1 LESIONES QUE SIMULAN ENFERMEDAD
DEL TEJIDO CONECTIVO COMO
MANIFESTACION INICIAL DE LEUCEMIA
AGUDA

E. \era lglesias, C. Vidaurrazaga Diaz Arcaya, M. Bergdn,
E. Lopez de Ayala, |. Esteban Rodriguez, R. Diaz Diaz

Hospital Universitario La Paz. Madrid.

Introduccion: Laslesiones cutaneas que aparecen en las leu-
cemias se pueden dividir en dos grandes grupos:. Lesiones espe-
cificas, en las que aparece infiltracion cutanea leucemia, que se
manifiestan como papulas, nddulos, placas infiltradas, lesiones
ulceradas, equimosis, plrpura palpable y en algunas ocasiones
como hipertrofia gingival, eritrodermia 'y lesiones ampollosas.
Lesiones no especificas, en las que no aparece infiltracion espe-
cifica, comoictiosis, pioderma gangrenoso, dermatitis exfoliati-
va, purpura vasculitis, infecciones cutaneas,etc.

Presentamos €l caso de unaLLA (leucemialinfoblastica agu-
da) cuya primera manifestacion fue un cuadro cutaneo que cli-
nicamente simulaba una enfermedad del tejido conectivo, lupus
eritematoso o dermatomiositis

Caso clinico: Mujer de 50 afios que presenta lesiones cu-
téneas en cara, cuello, escote y brazos, con tumefaccién de
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parpados, de 6 meses de evolucion acompariadose en los Ulti-
mos 2 meses de un un sindrome constitucional. En la explo-
racion fisica se observan lesiones difusas eritematoedemato-
sas no infiltradas en cara, cuello, escote, brazos y espalda
acompafiadas de poliadenopatias y hepatoesplenomegalia.En
la analitica destacan anemia, trombopenia, leucocitosis con
linfocitosis y células inmaduras con ANA y antiRO negati-
vos.En el estudio anatomopatologico aparecian infiltrados
linfocitarios fundamental mente perivasculares con vacuoliza-
cion y engrosamiento de la basal.,En el estudio de IFD apare-
cia deposito minimo de IGG y en el estudio inmunohistoqui-
mico se observaban infiltrados linfocitarios neoplasicos. El
estudio de medula ésea fue diagnostico de leucemia linfo-
blastica aguda T. La paciente fallecio a los dos meses del
diagnostico de su proceso neocl&sico.

Discusion: Setrata de un caso en € que aparecen lesiones cu-
taneas que clinicamente simulan un lupus eritematoso o dermato-
miositis, cuyo estudio histologico muestra hallazgos compatibles
con lupus eritematoso aunque en € estudio inmunohistoquimico
aparecen infiltrados de células leucémicas.

Por otra parte las lesiones especificas de leucemia mues-
tran infiltracién monomorfa difusa de células leucémicas en
dermis y tegjido celular subcutaneo, sin cambios en la mem-
brana basal.

13 DERMATOMIOSITISASOCIADA A

CARCINOMA DE VEJIGA: SSINDROME
PARANEOPLASICO RELACIONADO CON
LA RECURRENCIA DEL TUMOR

C. Garcia-Donoso, S Palencia, M. Garcia, P. Ortiz, J. Ortiz,
S Lopez, L.Iglesias.

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

Introduccion: Ladermatomiosistis(DM) es una miopatiain-
flamatoria idiopética con manifestaciones cutaneas y muscula-
res. Es bien reconocida su asociacion con procesos neoplasicos
viscerales subyacentes en adultos, pero Unicamente once casos
han sido descritos en asociacion con carcinoma de vejiga de cé-
lulas transicionales.

Caso clinico: Vardn de 60 afios de edad con antecedentes de
fumador importante. Comienza con clinicade hematuriay disu-
ria. Evaluado mediante pielografiaintravenosa, cistoscopiay to-
mografia axial computerizada (TAC) se demuestra lesion tumo-
ra de gran tamafio en vejiga con infiltracion de nédulos
linfaticos regionales. El paciente fue diagnosticado de carcino-
ma de vejigairresecable quirdrgicamente (G3 pT3 N2). Recibid
tres ciclo de quimioterapia con gemcitabinay carboplatino, pre-
sentando en la siguiente evaluacién radioldgica (TAC), gran
descenso en la masa tumoral. Dos semanas después comenzo
con debilidad muscular simétricay proximal, disfagia, y edema
localizado en €l tejido subcutaneo sobre los misculos afectos.
Presentaba eritema viol&ceo en cara, hombros, V torécicay bra-
zos, livedo reticularis en brazos, papulas de Gottron. Los ha-
Ilazgos de Iaboratorio demostraban aumento de creatin kinasay
de lactato deshidrogenasa. El paciente fue tratado con corticoi-
des orales con gran mejoria clinica. Dos meses después comen-
z6 con astenia, hematuriay elevacion de parametros analiticos.
Se observo radiol ogicamente progresién tumoral con metastasis
hepéticas. El paciente fallecio por shock séptico.

Discusion: LaDM asociada a neoplasia puede anteceder al
tumor en uno o varios afios, aparecer en el estudio de una DM
o indicar una progresion de una enfermedad tumoral preexis-
tente. Presentamos nuestro caso por el escaso nimero de pa-
cientes con la asociacion de DM con carcinoma de vejiga, asi
como para resefiar la importancia de una evaluacion precoz y
exhaustiva ante un paciente con lesiones de DM y una neopla-
sia subyacente.
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14 ULCERAS ORALESEN PACIENTE CON
ARTRITISREUMATOIDE.

P. Escalonilla G&-Patos, |. Fernandez Canedo, J. Bravo Piris,
P. Unamuno Perez, A. Martin Pascual

Hospital Clinico Universitario de Salamanca.

Caso clinico: Paciente de 74 afios diagnosticada de artritis
reumatoide y en tratamiento con metotrexate y antiinflamato-
rios no esteroideos desde hacia 10 afios. Consulté por lesiones
ulceradas dolorosas en mucosa oral de 2 meses de evolucion
que habian sido tratadas con corticoides orales y antisépticos
tépicos sin obtener ninguna mejoria. Se realiz6 estudio histo-
patol 6gico de una de las ulceras demostrando un area desepi -
telizada bajo la que se observaba un infiltrado linfocitario en
banda compuesto de linfocitos, histiocitosy células plasméti-
cas. La analitica realizada, test de Schimer y test de patergia
resultaron normales. Las Ulceras se resolvieron al suspender
transitoriamente el tratamiento con metotrexate y pautando
acido folinico.

Discusion: Laaparicion de estomatitis o ulceras en la muco-
sa oral en pacientes con artritis reumatoide se debe a diversos
factores: medicamentosas, déficit de hierro o &cido félico, aso-
ciacion con sindrome de Sjogren, aftas orales recidivantes e in-
fecciones. Realizamos una breve descripcion de los factoresim-
plicadosy apuntamos al origen medicamentoso como uno de los
factores més importantes.

1 5 ESCLEROMIXEDEMA CON AFECTACION
TIROIDEA

C.Iglesias Hernandez, |. Gonzalo Gonzalez, A. Cuenca Sez,
B. Péreztato, P. Calderén Andrés

Hospital Clinico San Carlos. Madrid.

Introduccion: El Escleromixedema es una enfermedad cuté
nearara, caracterizada por la presenciaanivel clinico de placas
induradas en dorso de manos, cara, antebrazos y piernas junto
con depdsito de mucina, aumento de fibroblastos y fibrosis a ni-
vel histolégico. En el 83% de los casos se acompafia de gam-
mapatia monoclonal.

Caso Clinico: Varén de 58 afios con antecedentes de hipoti-
roidismo de 1 afio de evolucion en tratamiento con levotiroxina
Debuta con papulas de pequefio didmetro que por confluencia
forman placas induradas que se extienden progresivamente por
dorso de dedos, manos, antebrazos, cara (especialmente en zo-
na glabelar), nalgas, muslos y pies. El tronco y la regién preti-
bial de ambos miembros inferiores se hallaban libres de lesio-
nes. El enfermo referia dificultad para abrir y cerrar las manos.
El estudio histoldgico confirma la sospecha clinica de Esclero-
mixedema, alavez que el proteinograma arroja un pico mono-
clonal correspondiente alg G de tipo Kappa.

Discusién: Recientemente ha sido revisada la clasificacion
de lamucinosis papulosa, liquen mixedematoso y escleromixe-
dema (Rongioletti, JAAD 2001). En €ella se propone como ex-
cluyente el criterio de alteracion tiroidea para el diagnéstico de
Escleromixedema. Presentamos un caso de Escleromixedema
en el quetanto anivel clinico, histolégico como analitico el pro-
ceso es congruente con dicho diagnostico, a pesar de la altera-
cion tiroidea.
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1 LiQUEN ESCLEROATROFICO
EXTRAGENITAL INFANTIL

F. Rodriguez Garcia, F. Guimera Martin-Neda,

E. Fagundo Gonzalez, S. Dorta Alom, M. Escoda Garcia, R.
Sanchez Gonzélez, M. Saez Rodriguez, A. Martin Herrera*,

M. Garcia Bustinduy, A. Noda Cabrera, R. Garcia Montelongo

Servicio de Dermatologia y Anatomia Patol gica*. Hospital
Universitario de Canarias. La Laguna. Tenerife.

Introduccion: El liquen escleroatréfico es unaentidad relati-
vamente rara que puede afectar a todas las areas de la piel. Sin
embargo, tiene particular predileccion por los genitales femeni-
nos. La presentacion extragenital aparece en un 15-20% de los
casos y la afectacion en lainfancia es mucho menos frecuente;
y segun las series oscila entre 2-15%.

Caso clinico: Niflade 9 afios, sin antecedentes personales de
interés, que presenta lesiones blanquecinas asintométicas en
tronco y extremidades inferiores de 1 afio de evolucion, que no
respondieron a tratamientos tépicos y que no recuerda. A la ex-
ploracion presentaen carainternade rodilla, varias papulas po-
ligonales planas de 6-8 mm de didmetro, que confluyen for-
mando dos placas induradas, bien delimitadas, redondeadas, de
color marfil o ligeramente rosadas. En zona escapular presenta
5 pequefias papulas con las mismas caracteristicas, de entre 1-3
mm de didmetro, muy escamosas y que forman placas deprimi-
dasy que se plieguan con facilidad.
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Se solicité analitica general , con estudio de anticuerpos an-
titiroideos estando dentro de lanormalidad y el estudio histol¢-
gico demostré hiperqueratosis con aplanamiento de epidermis,
banda subepitelial edematosa e infiltracion inflamatoria de pre-
dominio linfocitario siendo informado de liquen escleroatrofico.
Laslesiones han permanecido establesalo largo de laevolucién
sin realizar tratamiento alguno.

Discusion: El liquen escleroatréfico es una entidad inflama-
toria cronica que causa una importante morbilidad, afectando
con mayor frecuencia a mujeres adultas, y cuya localizacion
mas frecuente es la anogenital. En lainfancia el proceso puede
confundir con los cambios vistos en e abuso sexual. Tanto la
afectacion extragenital (15-20%) como la aparicion en edad in-
fantil (2-15%), son dos hechos relativamente infrecuentes. La
etiologia del proceso es desconocida, aunque parece que hay
cierta susceptibilidad genéticay asociacién con mecanismos au-
toinmunes e infecciosos. No hay tratamiento realmente efectivo
para las lesiones extragenitales (vitamina E, corticoides topicos
de mediana potencia, laser de CO2, laser pulsado) que si seria
recomendable en caso de afectacion genital (propionato de clo-
betasol, progesterona a 2%, testoterona al 2%. Por otro lado, se
han descrito un elevado porcentaje de casos infantiles que desa-
parecen con lamenarquia, y debido aestoy alaausenciade sin-
tomas optamos por no realizar tratamiento, sino realizar un se-
guimiento alargo plazo, informando de las posibles opciones a
lafamilia
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