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1. SINDROME DE REITER: PRESENTACION
DE DOS CASOS

L. Pastor Jané, J. de D. Atienza Cuesta, G. Arana, A. Jiménez
Martinez, A. Fuertes Présper y A. Marquina Vila

Servicio de dermatologia del Hospital Universitario Dr Peset.
Valencia. Esparia.

El sindrome de Reiter es una respuesta inmunoldgica que apare-
ce 1-4 semanas después de una infeccién genitourinaria o gastro-
intestinal, mds frecuente en pacientes HLA-B27 positivos. La
triada cldsica de artritis, conjuntivitis y uretritis s6lo se presenta
en un tercio de los casos. La American Reumatology Asociation
lo define como «un episodio de artritis periférica de mas de un
mes de duracién asociado a uretritis y/o cervicitis». La mitad de
los pacientes presenta lesiones cutdneas a modo de placas psoria-
siformes, queratodermia blenorrdgica y balanitis circinada. Se
diferencia de la artritis psoridsica por el comienzo abrupto del
cuadro. El agente causal generalmente no se identifica. Sin em-
bargo se recomienda realizar una toma de exudado uretral ya que
muchas veces la uretritis es asintomatica. Deben solicitarse sero-
logias de virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) (por su
asociacion frecuente con el sindrome de Reiter) y de lies por
su similitud clinica. Presentamos dos nuevos casos de esta enfer-
medad, con manifestaciones cutdneas caracteristicas.

2. SINDROME DE McCUNE-ALBRIGHT:
EL VALOR DIAGNOSTICO DE LAS MANCHAS
CAFE CON LECHE

G. Pitarch Bort, A. Torrijos Aguilar, E. Roche Gamoén,
M:I. Febrer Bosch y J.M. Fortea Baixauli

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario

de Valencia. Espana.

Introduccion. Las manchas café con leche (MCL) son un hallaz-
go frecuente en la poblacién infantil. Sin embargo, cuando apa-
recen en gran nimero o cuando tienen alteraciones en su forma o
tamafio pueden constituir un signo muy valioso para detectar al-
gunas enfermedades con repercusion sistémica.

Caso clinico. Nifia de 9 afios que presentaba una gran mécula
pardusca en hemicara izquierda, de contornos irregulares, que no
sobrepasaba la linea media. La lesién pigmentaria era compati-
ble con una MCL en el contexto de sindrome de McCune-Al-
bright. EL desarrollo ponderal, estatural y sexual eran normales
para su edad. Los estudios de hormonas sexuales, tiroideas y cor-
ticoideas resultaron normales. La serie 6sea de huesos largos no
detecté anormalidades, pero la radiografia craneal demostré una
lesién 6sea en maxilar izquierdo que la tomografia axial compu-
tarizada (TAC) conrfrm¢ de displasia dsea.

Discusion. Las MCL pueden constituir un valioso signo guia que
pueden acompaiiar a enfermedades genéticas que el dermatélogo
debe conocer. La presencia de numerosas MCL nos obliga a des-
cartar la presencia de neurofibromatosis, sindrome de Watson o
sindromes de cromosomas en anillo. El sindrome de McCune-
Albright estd constituido por trastornos hormonales hiper-
funcionantes, displasia 6sea y MCL de gran tamafio, bordes

irregulares, de disposicién blaschkoide que frecuentemente se
sitlian sobre las lesiones 6seas. En muchos pacientes sélo se en-
cuentran dos trastornos de la trfada. En nuestro caso el aspecto de
la MCL sugiri6 el diagndstico de sindrome de McCune-Albright,
que se confirmé al encontrar lesiones dseas caracteristicas.

3. ENFERMEDAD DE STILL DEL ADULTO.
PRESENTACION DE 4 CASOS.

C. Serra-Guillén®, E. Gimeno, M. Velasco, O. Sanmartin®,
F. Millén, V. Pont, R. Carmena y E. Quecedo

Servicios de Dermatologia. “Instituto Valenciano de Oncologia
y Hospital Arnau de Vilanova. Valencia. Espaiia.

La enfermedad de Still del adulto fue descrita por Bywaters en
1971, para describir a pacientes con una clinica muy semejante a
la variante sistémica de la artritis crénica juvenil, o enfermedad
de Still. Posteriormente en 1992, Yamaguchi y colaboradores
propusieron unos criterios para su diagndstico. Se trata de una
enfermedad sistémica, poco frecuente, de etiologia desconocida
y que suele afectar a adultos jovenes. Se caracteriza por la aso-
ciacién de artralgias, fiebre alta en picos y un exantema caracte-
ristico. Las lesiones cutdneas estdn formadas por méaculas
eritematosas de color salmén, de aspecto urticariforme y que se
distribuyen principalmente en el tronco y la raiz de extremida-
des. Estas lesiones son asintomdticas y aparecen en forma de
erupcion caracteristicamente transitoria, de aparicién vespertina
y resolucién posterior fugaz, siguiendo un curso paralelo al de la
fiebre. Desde el punto de vista histolégico se caracteriza por un
infiltrado inflamatorio dérmico con un predominio de neutr6fi-
los. El factor reumatoide y los anticuerpos antinucleares son ne-
gativos y en el hemograma se observa leucocitosis con neutrofilia.
Otros posibles hallazgos en la enfermedad de Still del adulto son
dlceras de garganta, linfadenopatias, esplenomagalia o disfun-
cién hepdtica entre otras. Presentamos los casos de cuatro muje-
res con enfermedad de Still del adulto y describimos sus lesiones
cutdneas, afectacion sistémica, caracteristicas histoldgicas y su
evolucion.

4. DERMATITIS DE CONTACTO A ANTISEPTICOS
YODADOS

J. de 1a Cuadra Oyanguren, T. Martinez Menchén,
M. Rodriguez Serna, L. Mahiques Santos y J.M. Fortea Baixauli

Servicio de Dermatologia. Seccion de Alergia Cutdnea.
Consorcio Hospital General Universitario.Valencia. Espafia.

La povidona iodada (PVP-I) es un agente desinfectante y anti-
séptico usado cada vez con mds frecuencia en todo el mundo,
habiendo ido desplazando a los antisépticos mercuriales, no s6lo
en hospitales sino incluso en el entorno doméstico.

Material y métodos. Realizamos un estudio retrospectivo en
107 pacientes con sospecha de dermatitis de contacto a desinfec-
tantes y/o antisépticos, en el periodo correspondiente entre
1995-2005, que fueron explorados mediante pruebas epicutineas
con nuestra bateria de antisépticos. Dicha bateria incluye la
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PVP-1al 10% y el yodo al 0,5 %, ambos en vaselina, preparados
en el Servicio de Farmacia de nuestro Hospital. La lectura de los
parches se realiz6 a las 48 y 96 horas. Se valor6 la relevancia de
las pruebas positivas en relacion con la historia clinica del pa-
ciente.

Resultados. En estos 10 afios hemos diagnosticado un total de
28 pacientes con dermatitis alérgica de contacto (DAC) a Betadi-
ne®. En 27 pacientes la causa fue una sensibilizacion el principio
activo (PVP-I y/o yodo), pero en uno de los pacientes la sensibi-
lizacién era a uno de los excipientes del Betadine®, en concreto
al nonoxinol-9. Observamos un total de 37 parches positivos a
PVP-I y/o al yodo. Las pruebas positivas a la PVP-I al 10 %
(15 parches) y al yodo al 0,5 % (22 parches) las consideramos de
relevancia positiva presente en 23 pacientes, y pasada en otros 4.
Se trataba de 17 hombres (62.96 %) y 10 mujeres (37.04 %). La
edad media fue de 56 afios (rango: 24 a 84 afos).El motivo de
consulta fue la aparicion de lesiones eczematosas en heridas cu-
tdneas incidentales (12 casos), quirtrgicas (8 casos), tlceras de
piernas (5 casos), eczema dishidrético (1 caso) y colostomia
(1 caso). De estos 27 pacientes, 10 (37 %) presentaban pruebas
positivas, simultdneamente, a la povidona yodada y al yodo.
5 pacientes (18.5 %) presentaron positividad sélo a la povidona
yodada y 12 pacientes (44.4 %) sélo al yodo al 0,5 % en vaselina.
Una paciente se hallaba sensibilizada sélo al nonoxinol-9, uno de
los excipientes del Betadine®.

Conclusiones. Ante la sospecha de una DAC a antisépticos yoda-
dos deben realizarse pruebas epicutdneas no sélo con PVP-I al
10 % en agua o vaselina, sino también con yodo al 0,5 % en vase-
lina y con nonoxinol-9 al 2 % en agua.

5. PIODERMA GANGRENOSO GIGANTE
CON ASPECTO DE FASCITIS NECROTIZANTE

A. Lucas, J. Mataix, N. Pastor, I. Betlloch y J. Bafiuls
Servicio de Dermatologia. Hospital General de Alicante. Esparia.

Varén de 45 afios ingresado en Cirugia Plastica por necrosis de la
pared abdominal, secundaria a mala evolucién de un absceso ab-
dominal. El paciente habia empeorado progresivamente después
de varias intervenciones quirdrgicas de limpieza y desbridamien-
to, presentado poca respuesta al tratamiento antibiético y quirtr-
gico. Su estado general fue tan grave que precisé ingreso en UCI.
Se consulté con Dermatologia por la aparicién de pustulas en
hombros, axilas y muslos, similares a las lesiones que presentaba
en el borde del drea necrética. Se planted el diagnéstico de pio-
derma gangrenoso, que se confirmé con la biopsia cutdnea. Se
instaur6 tratamiento con corticoides y ciclosporina, obteniéndose
una respuesta excelente. Presentamos este caso por su espectacu-
laridad clinica y comentamos los principales aspectos de su evo-
lucién y tratamiento.

6. NECROLISIS EPIDERMICA TOXICA.
PRESENTACION DE DOS CASOS

C. Laguna Argente, B. Martin Gonzélez y J.M. Fortea Baixauli
Servicio de Dermatologia. Hospital General de Valencia. Espaiia.

Introduccion. La necrdlisis epidérmica téxica (NET) o sindrome
de Lyell es una reaccién mucocutanea severa poco frecuente a
menudo inducida por farmacos. Tras unos prédromos pseudogri-
pales y rash cutdneo, evoluciona hacia la formacién de ampollas
y despegamiento epidérmico que afecta a mds del 30 % de la su-
perficie corporal con signo de Nikolsky positivo. La afectacién
de mucosas es variable y el paciente presenta mal estado general
con afectacion sistémica.

Casos clinicos. Mujer de 64 afios, con un carcinoma de tiroides
con invasion mediastinica, que comienza con rash que evolucio-
na a la formacién de ampollas y despegamiento epidérmico ge-
neralizado. Tres dias antes del comienzo del cuadro la paciente
habia iniciado tratamiento con piperacilina-tazobactam por cua-
dro febril. Ademds llevaba morficos y heparinas de bajo peso.
A pesar de la retirada del antibiético considerado el farmaco sos-
pechoso y la antisepsia local, la paciente fallece a la semana del
cuadro complicado con un edema agudo de pulmén asociado a
tromboembolismo pulmonar e insuficiencia cardfaca congestiva.
Varoén de 60 aiios con carcinoma de colon en estadio IV con me-
tatasis cerebrales y hepdticas, ingresado por neutropenia febril y
diarrea que presentaba despegamiento epidérmico en mds del
30 % de la superficie corporal, signo de Nikolsky positivo y ero-
siones en labios, mucosa oral y conjuntivitis. Habfa iniciado tres
dias antes tratamiento con ciprofloxacino y cinco dias antes del
ingreso habia empezado con quimioterapia paliativa, esquema
Folfiri. Otros farmacos que llevaba eran corticoides por la clinica
de hipertension intracraneal y moérficos. El paciente hizo un fallo
multiorgdnico y falleci6 a los pocos dias.

Discusion. Nos encontramos ante dos casos de NET. En ambos
casos se presentd en pacientes oncoldgicos en estadios avanza-
dos, con mal estado basal, sometidos a multiples tratamientos.
En el primer caso, el farmaco de sospecha fue la piperacilina-ta-
zobactam, en el segundo caso se sospechd del ciprofloxacino
pero también del tratamiento antineopldsico (esquema Folfiri).
En ambos casos la evolucién fue mala con la muerte de los pa-
cientes a los pocos dias, la mortalidad de la NET se estima entre
el 30-35 %. Los mecanismos etiopatogénicos de la NET perma-
necen en parte desconocidos, por lo que en ausencia de un trata-
miento especifico claramente eficaz, la mejor actuacion consiste
en la retirada del farmaco de sospecha de forma precoz y la tera-
pia de soporte en una unidad de cuidados intensivos o en una
unidad de quemados.

7. MICOSIS FUNGOIDE ERITRODERMICA.
TRATAMIENTO CON BEXAROTENO ORAL

A. Alfaro-Rubio, R. Botella-Estrada, O. Sanmartin,
C. Requena, B. Llombart, E. Nagore, C. Serra-Guillén,
L. Hueso y C. Guillén

Instituto Valenciano de Oncologia. Valencia. Esparia.

Introduccion. La micosis fungoide (MF) representa la forma mas
frecuente de linfoma cutdneo primario de células T (LCCT). En-
tre las formas avanzadas se encuentra la variante eritrodérmica
cuyo comportamiento clinico y pronostico estdn todavia por di-
lucidar y se incluye, junto al sindrome de Sezary, en el diagndsti-
co diferencial de la eritrodermia. Los tratamientos disponibles en
los estadios avanzados de la MF son la fotoferesis extracorpo-
rea, los quimioterdpicos sistémicos como el clorambucil o el me-
totrexato a dosis bajas, el interferén alfa (INF-a) y de reciente
introduccién el bexaroteno.

Caso clinico. Presentamos un caso de un paciente con MF eri-
trodérmica que recibi6 tratamiento con bexaroteno con lo que
se consiguio la remisién completa de la enfermedad. Durante
el tratamiento el paciente desarrollo un hipotiroidismo, que se
corrigid con levotiroxina, y una elevacidon de los triglicéridos
que se normalizé disminuyendo la dosis del firmaco y afia-
diendo un fenofibrato al tratamiento. Nuestra experiencia con
bexaroteno como tratamiento de la MF es de 3 casos mas: Dos
de ellos en estadio III (eritrodermia) y un caso de MF granulo-
matosa en estadio IVB. De estos 3 casos solamente un caso de
MF en estadio III consiguié la remisién completa. En los otros
dos casos se suspendi6 el tratamiento anticipadamente por hi-
pertrigliceridemia importante en uno de ellos y toxicodermia
en el segundo.
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Discusion. Bexaroteno es un derivado retinoide sintético con
accién antineopldsica dependiente de la activacion de receptores
de retinoides que regulan apoptosis y procesos de proliferacién
y diferenciacién celular. Bexaroteno oral esta indicado para el
tratamiento de las manifestaciones cutdneas de LCCT en pa-
cientes que muestran resistencia por lo menos a una terapia sis-
témica. Los principales efectos téxicos de bexaroteno son el
hipotiroidismo y la hiperlipidemia, que pueden tratarse con su-
plementos tiroideos, reduccién de la dosis, atorvastatina o fe-
nofibrato.

8. URTICARIA SOLAR EN LA INFANCIA

M.L. Garcia-Melgares Linares, E. Roche Gamén
y A. Pérez Ferriols

Hospital General Universitario de Valencia. Espaiia.

Introduccion. La urticaria solar es una fotodermatosis infrecuen-
te, caracterizada por el inicio temprano de prurito, erittema y ha-
bones tras la exposicion a fuentes de luz UVA, luz visible, y mds
raramente a UVB y radiacion infrarroja. La clinica es transitoria,
desapareciendo las lesiones en 24 horas tras el cese de la expo-
sicién.

Caso clinico. Se presentan 3 casos de urticaria solar de co-
mienzo en la infancia. La exploracién fotobioldgica se realiz6
con el simulador de arco solar 150 W Xenon-modelo 16 S, So-
lar Light Company. Los tres casos eran mujeres, que presenta-
ron buena respuesta a los tratamientos realizados. Caso 1.
Comienzo a los 11 afios de edad. Fototipo I. Fototest: positivo
para luz visible. Tratamiento: ceterizina, UVA y PUVAterapia.
Caso 2. Comienzo a los 11 afios. Fototipo III. Fototest: positi-
vo para luz visible, UVA y UVB. Tratamiento: fexofenadina y
PUVAterapia. Caso 3. Comienzo a los 8 afios. Fototipo II. Fo-
totest positivo para UVA. Tratamiento: fexofenadina y desen-
sibilizacién domiciliaria.

Conclusion. Presentamos las caracteristicas clinicas y fotobiol6-
gicas de 3 pacientes diagnosticadas de urticaria solar, de comien-
zo en la infancia, de un total de 23 pacientes afectos y controlados
en nuestro Servicio desde 1997, lo que supone un porcentaje del
13.04 %, similar a los descritos en la literatura.

9. LESIONES GRANULOMATOSAS EN MIEMBROS
INFERIORES

R. Alfonso. B. Escutia, L. Carnero y L. Garcia

Servicio de Dermatologia. Hospital general de Elda. Alicante.
Esparia.

Caso clinico. Varén de 76 afios que consulta por primera vez
hace dos afios, ante la presencia en cara posterior de extremi-
dades inferiores de unas lesiones necréticas de dos meses de
evolucion. Ante la sospecha clinica de vasculitis nodular (eri-
tema indurado de Bazin), se realiza biopsia cutdnea, Mantoux,
térax y analitica sanguinea con hemograma, bioquimica he-
patica y renal. Con el diagnéstico histolégico de tuberculosis
cutdnea y un mantoux de 21 mm, se decide terapia antitu-
berculosa segiin recomendaciones vigentes durante 9 meses.
Después de un afio de la primera consulta y ante el empeora-
miento en el nimero y tamaiio de las lesiones que ya afectaban
a nalgas y miembros superiores, se realiza nueva biopsia cutd-
nea y se descarta la presencia de bacilo tuberculoso mediante
PCR de la pieza. Es entonces cuando se sospecha que las lesio-
nes se corresponden con otra enfermedad cutdnea y se comien-
za el tratamiento mds apropiado de esta entidad asi como el
estudio de extensién de la misma.

Discusion. Aportamos la peculiaridad del caso, la mala respuesta
a los tratamientos actuales y la dificultad en llegar al diagnéstico
dada la localizacién atipica y la profusion de lesiones.

10. INFECCION DISEMINADA .
POR NOCARDIA ASOCIADA A PUSTULAS
GENERALIZADAS

JM? Ricart*, M.A. Navarro®, I. Espulgues"‘, M. Aloy?,
M. Badillo*, A. Massmanian* M. Ebole?, C. Pujol?,
M.C. Medina® y V. Navarro®

aSeccion de Dermatologia, *Servicio de Anatomia Patoldgica,
Servicio de Enfermedades Infecciosas. Hospital Universitario
La Fe. Valencia. Espaiia.

Introduccion. La nocardia es una bacteria aerdbia presente en el
suelo que infecta al hombre generalmente a raiz de un traumatis-
mo, desarrollando lesiones cutdneas primarias como micetomas,
afectacion linfocutdnea, y lesiones cutdneas superficiales a modo
de ulceras, celulitis, y abscesos. También se manifiesta por lesio-
nes cutdneas tras diseminacion sanguinea de una infeccion sisté-
mica cursando con pustulas.

Caso clinico. Enfermo varén de 54 afios, trasplantado cardiaco
en julio del afio 2005 por sufrir miocardiopatia dilatada. Ingresa
el 8 de agosto del mismo afio por neumonia retrocardiaca, rein-
gresando de nuevo en septiembre por fiebre y malestar general
de 3 dias de evolucién. En la superficie cutdnea el paciente desa-
rroll6 miiltiples pustulas de 0,1-3 mm de didmetro localizadas en
region facial, tronco y extremidades. En la tomografia axial com-
putarizada tordcica se visualizaba un derrame pleural izquierdo y
un nédulo subpleaural en el segmento posterior del 16bulo poste-
rior. En la resonancia magnética nuclear cerebral que se le prac-
ticé el 25 de septiembre se apreciaba un patrén de diseminacion
multinodular de elementos cuyo tamafio variaba de 0,8 a 2 mm
de didmetro. En el cultivo practicado del aspirado broncopul-
monar, del lavado broncopulmonar y de sangre se aislé Nocardia
asteroides. Se practicé un punch biopsia de una de las pustulas
localizadas en la piel. En el estudio histopatoldgico del punch
cutdneo se apreciaba un denso infiltrado formado predominante-
mente por neutréfilos localizado en la dermis superficial. Me-
diante tincién de PAS y Grocot se apreciaron microorganismos
con morfologia filamentosa, mediante la tinicén de Gram se ob-
servaron bacterias grampositivas con morfologia filamentosa. El
paciente falleci6 por fallo multiorgénico.

Discusion. En la exposicion se plantearan las diferentes manifes-
taciones cutdneas de la infeccién por nocardia, asi como su diag-
ndstico, prondstico y tratamiento.

11. CARCINOMA BASOCELULAR DE CANTO
INTERNO

E. Nagore, M. Estornell, B. Llombart, O. Sanmartin,
R. Botella-Estrada, C. Requena, C. Serra-Guillén,
A. Alfaro, L. Hueso, L. Arribas y C. Guillén

Instituto Valenciano de Oncologia. Valencia. Espaiia.

Antecedentes. Los carcinomas basocelulares localizados en el
canto interno del ojo son de especial riesgo pues pueden compro-
meter al globo ocular. Por ello, hay que asegurar la méxima pro-
babilidad de curacién.

Objetivo. Evaluar el papel de la radioterapia adyuvante tras la
cirugia de Mohs para aumentar la tasa de curacidn en los carci-
nomas basocelulares localizados en el canto interno del ojo.
Pacientes y métodos. Se incluyeron todos los pacientes con car-
cinoma basocelular localizado en el canto interno del ojo tratados
con cirugia de Mohs y radioterapia adyuvante desde febrero de
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2001 y se compararon con un grupo histdrico de pacientes trata-
dos sélo con cirugia de Mohs. Se recogieron los siguientes para-
metros clinicos e histolégicos: edad, sexo, tratamientos previos,
tamafio tumoral, tiempo de evolucidn, tipo histolégico, presencia
de ulceracion, nivel de invasién, nimero de estadios quirdrgicos
y tipo de reconstruccion. A los pacientes que recibieron radiote-
rapia se les administr6 una dosis total de 60 Gy a ritmo de 2 Gy
por sesidn, 5 veces por semana. Se evaluaron los factores pro-
nosticos para el intervalo libre de enfermedad mediante el méto-
do de Kaplan y Meier.

Resultados. Se seleccionaron 16 pacientes tratados con cirugia y
radioterapia y 34 tratados con sélo cirugia. La mediana de segui-
miento fue de 24 y 62 meses respectivamente. En el grupo trata-
do con cirugia y radioterapia se constataron 2 (12,5 %) recidivas
locales y en el tratado sélo con cirugia hubo 15 (44 %). Asocia-
ron mds recaidas de forma estadisticamente significativa los pa-
cientes que habian recibido miltiples tratamientos previos, que
necesitaron un mayor nimero de estadios quirdrgicos, aquellos
que ya habfan sido tratados con cirugia de Mohs, si infiltraban el
tejido celular subcutdneo o a capas mds profundas y los del sexo
masculino. La supervivencia libre de enfermedad fue mejor en
los pacientes que recibieron radioterapia tras la cirugia aunque
las diferencias no fueron estadisticamente significativas.
Conclusiones. Los carcinomas basocelulares del canto interno
del ojo deben tratarse como primera opcion con cirugia de Mohs,
preferentemente acompafiados de radioterapia adyuvante. La ra-
dioterapia parece mejorar el intervalo libre de enfermedad cuan-
do se utiliza tras la cirugia de Mohs en el tratamiento de los
carcinomas basocelulares del canto interno del ojo. Se precisa
aumentar el tiempo de seguimiento para confirmar los resultados
preliminares obtenidos en este estudio.

12. ICTIOSIS PARANEOPLASICA

L. Hueso, A. Alfaro-Rubio, C. Serra-Guillén, C. Requena,
E. Nagore, B. Llombart, O. Sanmartin, R. Botella-Estrada
y C. Guillén

Instituto Valenciano de Oncologia. Valencia. Espaiia.

Caso clinico. Presentamos el caso de una mujer de 63 aflos que
fue remitida a nuestro hospital ante un cuadro de astenia, pérdida
de peso, xerosis generalizada y prurito de cuatro meses de evo-
lucién, presentando en el dltimo mes una tumoracién axilar de
crecimiento progresivo. A la exploracion fisica, la paciente pre-
sentaba una descamacion fina afectando a toda la superficie cor-
poral y dreas eczematosas de predominio en tronco y miembros.
La biopsia cutdnea informé de una epidermis aplanada, discreta
hiperqueratosis con focos de paraqueratosis y dreas con disminu-
cién del grosor o pérdida del estrato granuloso. El estudio histo-
16gico de la masa ganglionar dio el diagndstico de enfermedad
de Hodgkin, lo que confirmé la sospecha de ictiosis paraneopld-
sica. A pesar del tratamiento quimioterdpico, la enfermedad pro-
gresé y la paciente fallecié en 18 meses.

Discusion. La ictiosis adquirida es un cuadro poco frecuente. Se
ha documentado su asociacion con determinados farmacos, en-
fermedades sistémicas y metabdlicas, siendo lo mds habitual su
aparicién en el contexto de un cuadro paraneopldsico. Asi, se
debe descartar una neoplasia interna ante un cuadro de ictiosis de
inicio en la edad adulta. La neoplasia asociada mds frecuente-
mente es la enfermedad de Hodgkin. El cuadro de ictiosis puede
preceder, coincidir o ser posterior al diagndstico del linfoma y
mejora con el tratamiento del cancer, pudiendo ser marcador de
recurrencia de la enfermedad. Tanto la clinica como la histologia
son muy similares a la ictiosis vulgar.
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1. LINFOMA CUTANEO DE CELULAS T
SUBCUTANEO PANICULITICO DE BUEN
PRONOSTICO

B. Escutia, R. Alfonso, L. Garcia y L. Carnero
Hospital General de Elda. Alicante. Esparia.

Caso clinico. Mujer de 60 afios de edad que es remitida por apa-
ricién de placas y nédulos infiltrados en tronco y miembros su-
periores desde hacia un afio. Desde hacia 2 meses asociaba
febricula mantenida y decaimiento del estado general. La biopsia
cutdnea mostré que se trataba de un linfoma T paniculitco con
PCR para detectar reordenamiento del gen TCR Delta negativo.
El estudio de extension mostré una anemia leve y una linfopenia
severa sin afectacién medular, ganglionar y sistémica.
Comentario. El linfoma cutdneo T paniculitico subcutdneo es
una forma infrecuente de linfoma recientemente reconocido por
la OMS-EORTC como entidad propia, y que excluye a los linfo-
mas subcutdneos con fenotipo gamma-delta. Esta exclusion vie-
ne jusificada principalmente por el diferente prondstico, siendo
este ultimo grupo de mucho peor prondstico con peor respuesta
al tratamiento y mayor capacidad de afectacién sitémica y de
aparicion de un sindrome hemofagocitico. Nuestra paciente, a
pesar tener sintomas B y linfopenia respondié muy bien a la qui-
mioterapia con CHOP con resolucién de las lesiones que ha deja-
do una lipoatrofia residual selectiva.

2. ESTEATONECROSIS POR IMATINIB

L. Hueso, E. Gimeno, V. Pont, E. Quecedo,
R. Carmena, F. Milldn y M. Velasco

Servicio de Dermatologia del Hospital Arnau de Vilanova.
Valencia. Espaiia.

Caso clinico. Mujer de 61 afios, diabética insulinodependiente,
diagnosticada de leucemia mieloide crénica en tratamiento con
imatinib, remitida al servicio de Dermatologia por la aparicién
en las tdltimas semanas de varios nédulos dolorosos subcuta-
neos en tronco y miembros superiores. La biopsia de una de las
lesiones inform¢ de esteatonecrosis, ante lo cual se procedié a la
retirada del imatinib con la mejoria progresiva de las lesiones.
Debido a la falta de control de su leucemia, se tuvo que reintro-
ducir el imatinib, apareciendo nuevamente en pocos dias la mis-
ma clinica cutdnea.

Discusion. El imatinib (Glivec, STI571) es un inhibidor de la ti-
rosinquinasa c-kit, asi como de la proteina de fusion BCR-ABL
resultante de la translocacién cromosdémica 9;22 (Philadelphia).
Se ha utilizado con éxito en el tratamiento de la leucemia mieloi-
de crénica y en tumores de células estromales gastrointestinales
y se ha planteado como una nueva diana terapéutica en diversos
tumores cutdneos. Entre las reacciones cutdneas adversas al tra-
tamiento con imatinib destaca la aparicion de formas de rash
inespecificas, habiéndose también descrito casos de pustulosis
exantemadtica, dermatitis exfoliativa, eritema multiforme y des-
pigmentacion localizada. S6lo existe un caso descrito en la litera-
tura de paniculitis por imatinib.

3. PAPULOSIS BOWENOIDE GENITAL EXTENSA
CON BUENA RESPUESTA A IMIQUIMOD

J.M? Ricart, M.A. Navarro, M. Aloy, A. Masmanian,

I. Esplugues, M. Badillo, M. Evole, R. Rojas?, M. Herndndez"
y C. Pujol

Servicios de Dermatologia 'y Venereologia, “Servicio de Medicina
de Familia y *Servicio de Anatomia Patoldgica. Hospital La Fe.
Valencia. Esparia.

Introduccion. La papulosis bowenoide es una patolégia prema-
ligna que con frecuencia afecta el drea anogenital. Se trata de una
infeccién por el virus del papiloma humano, transmitiéndose
generalmente por via sexual. Numerosos tratamientos han sido
propuestos para la eliminacién de las lesiones, como la exéresis
quirtdrgica, electrocoagulacion, crioterapia, 5 fluoruracilo y el
imiquimod entre otros.

Caso clinico. Una paciente de 36 afios acudié a nuestra consulta
por presentar desde hacia cinco afios maculas y placas marrona-
ceas de superficie aterciopelada localizadas en el drea anogenital.
Su indice de masa corporal era 22 kg/m?. Solicitamos serologias
VIHI1, VIH2, HTLV1 y HTLV2 que fueron negativas. El nimero
de linfocitos era normal CD3 1,3 x 10°1"! (normal 1,1-1,7 x 10°),
CD4 0,8 x 10°1™" (normal 0,7-1,1 x 10”2 y CD8 0,6 x 10°I"! (nor-
mal 0,5-0,9 x 10°). Las inmunoglobulinas séricas, linfocitos B y
células natural killer eran normales. La paciente no tenia historia
de inmunosupresién o ingesta de corticoides orales. Hiatologfa:
realizamos tres punch biopsia de las diferentes areas afectas. La
epidermis presentaba hiperqueratosis, papilomatosis y acantosis.
Algunas células epidérmicas presentaban atipia citolégica. PCR
para virus papiloma humano (VPH) De las biopsias realizadas se
solicitd PCR para VPH, obteniéndose abundantes secuencias de
VPH-16 ADN. Exploraciones complementarias: la paciente si-
gue controles ginecoldgicos. Hasta el momento no se ha obser-
vado afectacién del cuello uterino. Evolucién: Iniciamos
tratamiento con imiquimod 5 % crema diario durante dos meses
observando ligera mejorfa. Se propuso a la paciente tratamiento
con electrocoagulacién o crioterapia, pero la paciente prefirié
proseguir con la crema de Imiquimod 5 %. Tras seis meses de
tratamiento, las lesiones han involucionado.

Discusion. Algunos autores han obtenido buenos resultados con
imiquimod para el tratamiento de pequefias lesions de papulosis
bowenoide. Nuestros resultados demuestran que lesiones extensas
de esta patologia pueden responder satisfactoriamente, pero nece-
sitan largos periodos de tratamiento. Los pacientes que desarrollan
papulosis bowenoide precisan seguimiento durante largos perio-
dos de tiempo y control ginecoldgico en el caso de las mujeres.

4. CALCIFILAXIA. REVISION DE CINCO CASOS

A. Torrijos Aguilar, G. Pitarch Bort, A. Martinez Aparicio
y J. M. Fortea Baixauli

Servicio de Dermatologia del Consorcio Hospital General
Universitario de Valencia. Esparia.

Planteamiento del tema. La calcifilaxia o arteriolopatia calcificante
urémica es una entidad poco frecuente que consiste en la calcifica-
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cién de la capa media de las arterias de la unién dermohipodérmica
que se manifiesta clinicamente como la aparicién de nédulos viola-
ceos y dolorosos que evolucionan a placas necrdticas de gran tama-
flo muy dolorosas, y que generalmente afectan a miembros
inferiores. Suelen aparecer en el contexto de una insuficiencia renal
crénica en tratamiento con hemodidlisis, aunque su etiopatogenia
permanece atn desconocida. El tratamiento es combinado; tanto
médico (normalizando el producto calcio-fésforo), como quirtdrgico
con desbridamientos, curas locales y la paratiroidectomia.
Material y métodos. Se realiza un andlisis retrospectivo de los
casos de calcifilaxia recogidos en el servicio de dermatologia de
este hospital desde el aflo 1997 hasta el 2005. En total se recogen
5 casos y se analizan las caracteristicas epidemioldgicas, asi
como los factores asociados a esta entidad.

Resultados. De los cinco casos analizados, el 100 % son mujeres
de edades comprendidas entre los 50 y los 74 afios (edad media de
63 afios). Todas menos una (80 %) padecian insuficiencia renal
crénica de larga evolucion, estando dos de ellas asociadas a nefro-
patia diabética (40 %). Todas menos una (80 %) presentaban cifras
de hormona paratiroidea muy por encima de los valores normales
(> 1000), tomaban anticoagulantes dicumarinicos, presentaban ci-
fras de calcio sérico normales y un producto calcio-fésforo eleva-
do (a expensas de una elevacion del fésforo sérico). Dos de los
cinco casos (40 %) asociaban hipoproteinemia. En tres de las cinco
mujeres (60 %) se llevé a cabo una paratiroidectomia subtotal. To-
das las pacientes (100 %) murieron entre el mes y los seis meses
(media de 3 meses) de instaurarse la calcifilaxia. La supervivencia
en aquellas pacientes a las que se les realizé una paratiroidectomia
no fue superior a las mujeres a las que no se les practico.
Conclusiones. Los datos recogidos en nuestra serie concuerdan
con lo descrito en la literatura hasta el momento salvo en la pre-

dominancia en el sexo femenino y la no mejoria de la supervi-
vencia con la paratiroidectomia que si se refleja en la mayoria de
los textos cientificos. Nos parece interesante la revision de esta
entidad, que si bien es poco frecuente, su incidencia estd en
aumento probablemente debido al mayor nimero de tratamien-
tos con didlisis. Es importante tratar lo antes posible esta patolo-
gia dada la gran mortalidad asociada que conlleva, para lo cual es
necesario el conocimiento de la misma, ya que muchos pacientes
sufren un retraso diagndstico al confundirse frecuentemente las
lesiones con tlceras vasculares.

5. ERUPCION VESICULOSA, INTERMITENTE
Y CICATRICIAL EN AREAS EXPUESTAS

A. Mateu, M. Rubio, F. Diaz y J. Ferrando®

Seccion de Dermatologia y “Servicio de Anatomia Patoldgica.
Hospital de Sagunto. Valencia. Espaiia.

Nifio de 10 afios que acude a la consulta por presentar desde hace
afos brotes recurrentes de lesiones tras exposiciones solares. En
la anamnesis no existian antecedentes personales ni familiares de
interés. La exploracién fisica puso de manifiesto la existencia, en
dreas expuestas como cara, orejas, antebrazos y dorso de manos
multiples lesiones en distintos estadios evolutivos; desde lesio-
nes vesiculosas y serocostrosas hasta cicatrices redondeadas.
Con la sospecha clinica de hydroa vaciniforme se realizé una
biopsia de una lesidn reciente y se solicit una bateria bioquimi-
ca completa para descartar otras patologias que planteaban duda
diagndstica. Durante la exposicién se comentardn resulta-
dos, diagndstico diferencial y posibilidades terapéuticas.
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VIII REUNION CONJUNTA DE LAS SECCIONES
BALEAR, CATALANA'Y VALENCIANA DE LA
ACADEMIA ESPANOLA DE DERMATOLOGIA

Lleida, 10 de junio de 2006

Comunicaciones aportadas desde la Seccion Valenciana

1. HIPERPLASIA ANGIOLINFOIDE
CON EOSINOFILIA ASOCIADA
AMALFORMACION ARTERIOVENOSA

C. Serra-Guillén, C. Requena, A. Alfaro, L. Hueso,
B. Llombart, O. Sanmartin, E. Nagore, R. Botella
y C. Guillén

Servicio de Dermatologia Instituto Valenciano de Oncologia.
Valencia. Espaiia.

Introduccion. La hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
(HAE) es una proliferacion vascular benigna con unas caracte-
risticas histopatoldgicas peculiares. Se han descrito casos de
HAE asociados a traumatismos y también a aneurismas, fistu-
las y malformaciones arteriovenosas, lo que sugiere que la
HAE es realmente un proceso reactivo mds que un proceso
neoplésico.

Caso clinico. Mujer de 33 afios que consulté por miltiples né-
dulos concluyentes de aparicion progresiva en el tltimo afio y
medio en la regién temporo-parietal derecha. A la exploracién
presentaba multiples papulas y nédulos de coloracidn violdcea
y aspecto vascular que formaban una gran placa ligeramente
infiltrada de aproximadamente 14 x 7 cm. La biopsia practica-
da mostré una proliferacién vascular con luces de diferentes
calibres tapizadas por células endoteliales protruyentes que
presentaban un aspecto epitelioide, algunas con niicleos promi-
nentes, todo ello inmerso en un coldgeno de aspecto escleroso
dando una imagen en capas de cebolla y acompafiado de un in-
filtrado inflamatorio con predominio de linfocitos y con pre-
sencia de eosindfilos. Se estableci6 el diagndstico de HAE y se
solicitaron diversas pruebas de imagen para descartar su aso-
ciacién con una fistula arteriovenosa. La arteriografia mostrd
una malformacién arteriovenosa subyacente a la lesién cutd-
nea. Se derivo a la paciente al servicio de radiologia del hospi-
tal Dr Peset de Valencia donde le realizaron 3 embolizaciones
con lo que la malformacién arteriovenosa disminuy6 mucho y
la lesion cutdnea mejord parcialmente.

Discusion. La HAE suele aparecer en la tercera o cuarta década
de la vida y presenta predileccion por el sexo femenino. Suele
aparecer en la cabeza o en el cuello en forma de papulas o n6-
dulos violdceos que pueden ulcerarse o sangrar. Desde el punto
de vista histopatoldgico la HAE se caracteriza por la presen-
cia de una proliferacion de vasos con células endoteliales de
aspecto epitelioide, en un estroma de coldgeno denso con un
infiltrado inflamatorio compuesto por linfocitos y caracteristi-
camente con presencia de eosinéfilos. Ante el diagndstico de
una HAE debemos descartar siempre la presencia de una mal-
formacion o de una fistula A-V subyacente. Aunque esta aso-
ciacién ha sido descrita en laliteratura, parece que su frecuencia
real es escasa, no obstante, cuando existe, su tratamiento es cla-
ve para la resolucidn de la HAE asociada.

2. FIBROXANTOMA ATIPICO DE CELULAS
CLARAS

C. Pereda, RL Godoy, L. Calduch, M.D. Ramoén,
C. Monteagudo® y E. Jorda

Servicio de Dermatologia y “‘Anatomia Patologica.
Hospital Clinico de Valencia. Esparia.

Planteamiento del tema. El fibroxantoma atipico, considerado
por muchos autores como una variante superficial del histiocito-
ma fibroso maligno, afecta a las zonas fotoexpuestas de pacien-
tes ancianos. Una variante poca frecuente es la de células claras.
Caso clinico. Mujer de 62 afios, sin antecedentes patoldgicos de
interés, que consulta por presentar desde hace aproximadamente
5 meses, en el antebrazo izquierdo, una tumoracién de 1 x 1,2 cm.
de didmetro, redondeada, eritematosa, de superficie lisa y bri-
llante, con hiperqueratosis y costras en algunas zonas. Se realiza
exéresis con resultado anatomopatoldégico de fibroxantoma atipi-
co de células claras.

Discusion. El diagnéstico anatomopatolégico del fibroxantoma
atipico es por exclusion. Se trata de una tumoracién predominan-
temente dérmica, formada por una mezcla de células: fusiformes,
histiociticas, xantomatosas y células gigantes multinucleadas. En
la variante de células claras se observan células claras pleomorfi-
cas con citoplasma espumoso y niicleos hipercromdticos. Por
inmunohistoquimica existe positividad para CD68, vicentina y
en algunos casos para actina. El diagnéstico diferencial hay que
hacerlo con varios procesos que tienen células claras: melanoma
de células balonizadas, carcinoma sebdceo, liposarcoma pleo-
morfico, cordoma, paracordoma, carcinoma triquilemal, carcino-
ma epidermoide de células claras...

Conclusion. Aunque el fibroxantoma atipico de células claras es
una entidad poco frecuente tendremos que tenerlo en cuenta en el
diagnéstico diferencial de tumores cutdneos de células claras.

3. AUMENTO DE LA PIGMENTACION DE NEVUS.
MOTIVO DE CONSULTA

B. Escutia, E. Quecedo y R. Botella
Clinica Dermatoldgica Dr. Botella-Estrada. Valencia. Esparia.

Caso clinico. Mujer de 37 aflos de edad que nos consultaba por
posibilidades de tratamiento de nevus faciales que habfan aumen-
tado de color desde hacia unos meses y no habian respondido a la
crema despigmentante recomendada por su farmacéutico. En la
exploracién se observaba aspecto bronceado de su piel, aunque
negaba exposicion solar, asi como pigmentacién de los pliegues
palmares, periungueal y de la mucosa lingual. No referfa ninguna
sintomatologfa sistémica. La analitica mostré un aumento de la
ACTH y disminucién del cortisol basal, con lo que llegamos al
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diagnoéstico de enfermedad de Addison. Aunque es un motivo de
consulta menos frecuente, el aumento de pigmentacién de los
nevus es una manifestacion clinica que puede hacernos llegar al
diagndstico de enfermedad de Addison junto con el examen cli-
nico detallado de estos pacientes.

4. TRATAMIENTO DE GRANULOMA
ANULAR DISEMINADO CON ETANERCEPT.
A PROPOSITO DE 2 CASOS

M. Velasco, V. Pont, R. Carmena, E. Quecedo, F. Milldn
y E. Gimeno

Servivio de Dermatologia. Hospital Arnau de Vilanova. Valencia.
Esparia.

Los casos de granuloma anular diseminado suponen el 9 % del
total de casos de granuloma anular. Clinicamente aparece como
placas anulares o pdpulas coalescentes acompafiadas frecuente-
mente de prurito. Entre los tratamientos ensayados para estos
casos estdn PUVAetretinato, isotretinoina, ciclosporina, cloram-
bucil, dapsona, pentoxifilina y antipalidicos, con una eficacia
moderada y en algunos casos un perfil de seguridad poco favora-
ble. La histologia granulomatosa y los casos anecddticos reporta-
dos con mejoria del granuloma anular diseminado con otros
anti-TNF, nos anim¢ a probar etanercept en dos casos refracta-
rios a los antipalidicos habituales.

Caso 1. Mujer de 69 afios con granulomas anulares diseminados
localizados en miembros superiores, abdomen y miembros infe-
riores de 2 afios de evolucidn, sin respuesta a pentoxifilina, ni
etretinato y con contraindicacion para la toma de sulfotas por una
deficiencia de glucosa 6-fosfato deshidrogenada. Se inici6 eta-
nercept a dosis de 50 mg 2 veces por semana, con aclaracién de
las lesiones en dos meses.

Caso 2. Hombre de 66 afios con granuloma diseminado de
10 afios de evolucién con lesiones en tronco y extremidades, de
aspecto anular y sin respuesta a apentoxifilina, etretinato, antipa-
Iudicos, sulfota y corticoides orales, topicos e intralesionales. Se
decidi6 tratar al paciente con etanercept a dosis de 50 mg, dos
veces por semana. A los 3 meses las lesiones mejoraron un 60 %.
Se reduce el tratamiento a 50 mg por semana hasta el momento
actual.

Comentario. Presentamos dos casos de granuloma anular dise-
minado refractarios a otros tratamientos taratdos satisfactoria-
mente con etanercept. Creemos que este tratamiento debe
considerarase como alternativa en estos pacientes, por su exce-
lente respuesta y su buena tolerancia. Evidentemente son necesa-
rios mds casos para confirmar su utilidad.

5. DERMATOSIS PERFORANTE EN PACIENTE
CON INSUFICIENCIA RENAL CRONICA

R. Tamarit, R. Ibaiez, C. Ortega, J.I. Mari y F.J. Miquel

Servicio de Dermatologia. Hospital de la Ribera Alzira. Valencia.
Esparia.

Las enfermedades perforantes agrupan una serie de procesos cu-
taneos caracterizados clinicamente por lesiones papulo-nodula-
res, hiperqueratdsicas, en los que el tejido conjuntivo dérmico es
eliminado a través de la epidermis. Dentro de este grupo de en-
fermedades se definen tres entidades diferentes: 1) colagenosis
perforante reactiva, en la cual se eliminan fibras de coldgeno; 2)
elastosis perforante serpinginosa, con eliminacion de fibras elds-
ticas, y 3) dermatosis perforante adquirida o enfermedad de Kyr-
le. La imagen histoldgica es variable, en funcién de la evolucién
de la enfermedad, pero de modo préicticamente constante se ob-
serva una zona hiperqueratdsica con paraqueratosis variable. En
dermis superficial aparecen agregados de coldgeno (colagenosis
perforante reactiva), tejido eldstico (elastosis perforante serpin-
ginosa) o material amorfo de dificil identificacién que puede co-
rresponder a una mezcla de tejido eldstico y coldgeno (dermatosis
perforante adquirida). Estos agregados dérmicos pueden encon-
trarse también en el interior de la zona hiperqueratésica como
muestra de eliminacién del material por la zona de la peforacién.
La enfermedad de Kyrle se distingue por su aparicién general-
mente en la edad adulta y su asociacion a enfermedades sistémi-
cas como la diabetes mellitus o el prurito de la insuficiencia renal
crénica. La colagenosis perforante reactiva y la elastosis perfo-
rante serpinginosa suelen iniciarse en la infancia y no suelen aso-
ciar enfermedades sistémicas salvo alteraciones genéticas en el
caso de la elastosis perforante serpinginosa. Presentamos un caso
de enfermedad perforante en paciente afecto de insuficiencia re-
nal crénica con aparicién de la clinica cutdnea en edad infantil.
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ALZIRA
2 de diciembre de 2006

1. DERMATOSIS PERFORANTES
ADQUIRIDAS: DOS CASOS EN PACIENTES
CON INSUFICIENCIA RENAL CRONICA

J. Atienza, L. Tomas. E. Cutillas, A. Jiménez,
M.L. Pérezy S. Alonso

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patologica.
Hospital Universitario Dr Peset. Valencia. Esparia.

La dermatosis perforante adquirida es un término que se ha utili-
zado para designar todas las enfermedades perforantes que se
desarrollan en adultos, habitualmente en relacién con la nefropa-
tia crénica y la diabetes mellitus. Presentamos dos casos de pa-
cientes con insuficiencia renal crénica en distintas etapas de su
enfermedad de base, revisando las principales caracteristicas de
este conjunto de trastornos.

2. PSEUDOXANTOMA ELASTICO
EN EL EMBARAZO

E. Arroyo, M. Navarro, J.M. Ricart, M. Evole,
M. Hernéndez, N. Manchefio y C. Pujol

Servicio de Dermatologia. Hospital La Fe de Valencia.
Esparia.

Introduccion. El pseudoxantoma eldstico es una rara enferme-
dad hereditaria, con importante afectacion multisistémica,
sobre todo a nivel cutdneo, cardiovascular y ocular. Se estima
que la prevalencia es de 1/100.000. Su diagndstico suele ser
tardio y el tratamiento, con frecuencia poco efectivo, ha de
ser multidisciplinario.

Descripcion del caso. Presentamos el caso de una paciente de
26 afios de edad, embarazada de 11 semanas, que acude a con-
sulta presentando lesiones en forma de placas amarillentas,
con aspecto en «piel de gallina» desde los 12 afios; dichas le-
siones se localizan fundamentalmente en cuello, ingles, axilas
y abdomen. Refiere concomitantemente molestias a nivel
abdominal. Se realiza biopsia cutdnea confirmando el diag-
ndstico clinico. La paciente es remitida a oftalmologia, reali-
zandose un fondo de ojo, donde se observan las tipicas estrias
angioides del pseudoxantoma eldstico. Actualmente se ha en-
viado a cardiologia y digestivo, para valorar la posible afecta-
cién multisistémica de la enfermedad.

Discusion. El pseudoxantoma eldstico es una enfermedad he-
reditaria y multisistémica, poco comun en nuestro medio,
cuyo diagndstico precoz, podria mejorar el prondstico de
estos pacientes. El caso que presentamos es el de una mujer
embarazada con dicha enfermedad. Tras revisar la literatura
existente, llegamos a la conclusion que durante el embarazo,
las lesiones cutdneas pueden empeorar su curso, puede existir
un retraso del crecimiento intrauterino, probablemente por
calcificaciones a nivel de la placenta, existe una mayor inci-
dencia de hemorragias gastrointestinales que en personas no
afectadas y un riesgo de aborto sobre todo en el primer tri-
mestre.

3. GRANULOMA ELASTOLITICO DE CELULAS
GIGANTES

B. Sanchez, E. Martinez Barba y J.A. Martinez-Escribano
Servicio de Dermatologia. Hospital Arrixaca de Murcia. Espania.

Presentamos una mujer con antecedente de consumo ocasional
de ansioliticos, que trabaja en una industria cdrnica y consultaba
por la aparicién progresiva, tanto en zonas fotoexpuestas como
en zonas cubiertas, de lesiones maculares eritematovioldceas,
con pigmentacion residual, a lo largo de los tltimos afios. La
biopsia de una de las lesiones demostré un infiltrado en dermis
superficial y media, compuesto por linfocitos, histiocitos y célu-
las gigantes, con fagocitosis de fibras eldsticas, sin depdsito de
mucina, compatible con granuloma elastolitico. El granuloma
actinico fue descrito en 1975 por O’Brien en zonas fotoexpues-
tas, con elastosis solar rodeando la lesion, de donde se sugirié
que la radiacién solar modificaria la antigenicidad de las fibras
elasticas ocasionando una reaccion autoinmune. Posteriormente,
Hanke observé lesiones idénticas sin elastosis solar y en zonas
no fotoexpuestas, proponiendo como causa de las mismas un
aumento de temperatura, y se introdujo el término de granuloma
elastolitico anular de células gigantes. El diagndstico diferencial
se debe realizar con entidades como granuloma anular, sarcoido-
sis, eritema anular centrifugo, infecciones granulomatosas, etc.
El tratamiento no siempre es efectivo, y se han empleado corti-
coides, antipalddicos, retinoides, ciclosporina, etc.

4. EVOLUCION FAVORABLE DE DOS CASOS
DE SARCOMA DE KAPOSI CLASICO

M. Pérez-Crespo, A. Lucas, J. Mataix, R. Botella,
1. Belinchon, J. Baiiuls e I. Betlloch

Servicio de Dermatologia. Hospital General de Alicante. Esparia.

Caso clinico. Caso 1. Hombre de 73 afios. Presentaba desde ha-
cia 4 afios lesiones en miembros inferiores, que en el dltimo afio
habian comenzado a extenderse cranealmente. Exploracion fisi-
ca: placas palpables violdceas y purptricas distribuidas por am-
bos miembros inferiores, sin afectacion plantar. Biopsia cutdnea:
sarcoma de Kaposi. Se instaura tratamiento con aciclovir oral, a
la vez que se remite al paciente a otro hospital para tratamiento
radioterdpico. Tres meses mds tarde las lesiones de los miembros
inferiores se habian estabilizado, aunque aparece una nueva le-
sién en miembro superior derecho, cuyo examen anatomopatold-
gico fue concordante con nueva lesién de sarcoma de Kaposi.
Tras cuatro meses con valaciclovir oral 250 mg dos veces al dia,
todas las lesiones han ido desapareciendo, incluidas las localiza-
das en brazo derecho, hasta permanecer inicamente como som-
bras hemosider6ticas. Actualmente el paciente ha abandonado el
tratamiento y continda acudiendo a revisiones periddicas. Caso 2.
Hombre de 64 afios. Presentaba lesiones en dorso y planta de pie
izquierdo de dos meses de evolucion con ligeras molestias. Ante-
cedentes personales: lobectomia derecha por absceso pulmonar y
episodio de caquexia que requiri6 nutricién parenteral durante
unas semanas. Exploracion fisica: placa violdcea con algunas
papulas purpuricas sobre la misma en el dorso del pie izquierdo,
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que englobaba los dedos. Asimismo presentaba dos placas simi-
lares en la planta del mismo pie y la cara anterior de la pierna
izquierda. Biopsia cutdnea: sarcoma de Kaposi. Se inicid trata-
miento con valaciclovir oral 500 mg al dias. Tras 3 meses de tra-
tamiento se observaba leve mejoria de las lesiones. Debido a
problemas de disponibilidad del formaco se cambia a brivudina
que toma durante dos meses. En la siguiente visita se observo la
casi total desaparicion de las lesiones, permaneciendo tinicamen-
te una macula hemosiderdtica en su lugar. El paciente abandond
entonces el tratamiento voluntariamente, y tras 3 meses sin trata-
miento continda pricticamente sin lesiones.

Discusion. El sarcoma de Kaposi consiste en una proliferacion
de células endoteliales causada, o al menos muy influenciada por
el virus herpes 8 (VHH 8). En 3 estudios retrospectivos se com-
probé que en los pacientes con sida tratados con ganciclovir o
foscarnet por infecciones por citomegalovirus, disminuia el ries-
go de padecer sarcoma de Kaposi. Asimismo, existen casos pu-
blicados con éxito desigual con tratamiento antivirico, tanto en
pacientes inmunodeprimidos como en las formas clasicas de Ka-
posi. Por otro lado se han realizado estudios in Vitro que conclu-
yen que el VHH 8 es poco sensible a aciclovir, pero sensible a
ganciclovir, foscarnet y cidofovir. Consideramos interesante la
buena evolucién de nuestros dos pacientes tras varios meses de
tratamiento antivirico, al que atribuimos la desaparicion de las
lesiones. Dado que el sarcoma de Kaposi es una patologia de di-
ficil curacién serfa necesario que se iniciasen estudios controla-
dos sobre esta posibilidad terapéutica.

5. SARCOIDOSIS CUTANEA

R. Tamarit, L. Bernet, R Ibafiez, J.I. Mari,
FJ.Miquel y C. Ortega

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patologica.
Hospital de la Ribera. Alzira. Valencia. Esparia.

Introduccion. La sarcoidosis es una enfermedad granulomatosa
de etiologia desconocida, que puede afectar a la mayoria de los
organos y sistemas. Hasta un 90 % de los pacientes pueden pre-
sentar clinica cutdnea, pudiendo ser ésta la primera manifesta-
cién de la enfermedad. Las leisones cutdneas pueden mostrar
morfologia muy variada, siendo las mas frecuentes papulas y
placas infiltradas de localizacion facial. Hasta un 30 % de los pa-
cientes con clinica exclusivamente cutdnea pueden desarrollar
sarcoidosis sistémica en los afios siguientes.

Caso clinico. Varén de 44 afios de edad con antecedentes cuta-
neos de granulomas anulares dos afios antes que habian regresa-
do totalmente tras aplicacién de corticoides intralesionales.
Acude a consulta por presentar lesiones idénticas a las que habia
tenido previamente y en la misma localizacion. Se intenta nueva
infiltracién de corticoides sin respuesta al tratamiento. Ante la
evolucidn atipica de la lesion se realiza biopsia, remitiendo un
fragmento para estudio histolégico (H/E e IFD) y otro fragmento
para cultivo de hongos, bacterias y micobacterias. El estudio his-
tolégico mostré la existencia de un infiltrado predominantemen-
te histiocitario dérmico con formacién de granulomas no
caseificantes. No se observd cuerpo extrafo. Los cultivos de piel
y la PCR para micobacterias fueron negativos. Ante el empeora-
miento de las lesiones y con la histologia previa se sospecha el
diagndstico de sarcoidosis. Se inicia tratamiento con Prednisona
oral y se realiza estudio de extension que fue negativo. En suce-
sivos controles las lesiones cutdneas seguian empeorando por lo
que se asocia MTX. Con este tratamiento las lesiones van mejo-
rando lentamente por lo que se procede a la retirada de los corti-
coides. Actualmente, el paciente muestra una evidente mejoria
de la clinica cutdnea y sigue tratamiento con 7,5 mg de MTX
semanales. Por el momento no se ha evidenciado afectacién de
otros 6rganos ni sistemas.

Discusion. El caso presentado se trata de una sarcoidosis con
afectacion exclusivamente cutdnea hasta el momento. La sar-
coidosis cutdnea es una entidad poco frecuente y generalmente
de dificil diagndstico clinico, ya que las lesiones son muy inespe-
cificas. Al igual que la sifilis a esta entidad se le conoce como la
«gran imitadora» por las diferentes morfologias que pueden
mostrar las lesiones. Para su diagndstico es necesaria una biopsia
cutdnea en la que existan granulomas no caseificantes, asi como
descartar enfermedades infecciosas que pueden cursar con la
aparicion de granulomas. El tratamiento se basa en corticoides
locales e intralesionales. En casos rebeldes se pueden adminis-
trar corticoides orales solos o asociados a otros agentes, de los
cuales los mds efectivos son el MTX, los antipalddicos y la tali-
domida. Es imprescindible el control periodico de estos pacien-
tes para detectar la posible progresion a enfermedad sistémica.

6. ARTERITIS DE LA TEMPORAL

J.I. Mari, L. Morell, R.R. Ibdfiez, F.J. Miquel,
R. Tamarit y C. Ortega

Servicios de Dermatologia y Anatomia Patologica.
Hospital de la Ribera. Alzira. Valencia. Espana.

Introduccion. La arteritis de la temporal consiste en una vascu-
litis granulomatosa de arterias de mediano y gran calibre que
afecta frecuentemente a la arteria temporal. Clasicamente se ma-
nifiesta por cefalea, fiebre, elevacién de la velocidad de sedi-
mentacion globular (VSG) y anemia. Aunque es raro, pueden
encontrarse manifestaciones cutdneas.

Caso clinico. Varén de 81 afios que consulta por la aparicién de
dos ulceraciones dolorosas en ambas regiones parietales. Asocia-
ba claudicacién de la masticacién. Con la sospecha clinica de
arteritis de la temporal, se le realiz6 una analitica y una biopsia
de la arteria temporal en las que se evidenci6 una elevacion de la
VSG y una vasculitis granulomatosa respectivamente.
Discusion. La arteritis de células gigantes es una vasculitis con
escasa afectacién cutdnea, pero es importante conocerla para evi-
tar secuelas. La lesion cutdnea que con mds frecuencia se observa
es la induracidn de la arteria temporal, lo que asociado a la clinica
clésica orienta el diagndstico. En casos en los que la afectacién es
intensa, puede producirse isquemia dando lugar a tlceras necroti-
cas, como en nuestro caso, y/o purpura en el cuero cabelludo. Un
diagndstico rdpido es importante, ya que si produce afectacién
oftalmoldgica puede terminar en una ceguera irreversible.

7. LINFOMA DE CELULAS NK BLASTICO

E. Roche, M.L. Garcia-Melgares, C. Laguna,
A. Martinez-Aparicio, L. Martinez y V. Alegre

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario.
Valencia. Esparia.

Introduccion. El linfoma NK blastico, también denominado neo-
plasia hematodérmica agranular CD4+ CD56%, es un tipo infre-
cuente de linfoma, reconocido como entidad independiente en la
nueva clasificacion e la OMS. EI 90 % de los pacientes debuta
con lesiones cutdneas, produciéndose la diseminacién leucémica
tras semanas o meses. Presentamos las caracyteristicas clini-
co-patoldgicas de un nuevo caso de esta entidad en una mujer de
43 afios.

Historia clinica. Mujer de 43 afos, con antecedentes de talase-
mia minor, que consulté por un nédulo subcutdneo doloroso de
7 cm en la pierna derecha, de 6 meses de evolucidn, y por la apa-
ricién posterior de manchas y placas infiltradas de aspecto equi-
mético, de diferentes tamafios, en cara, tronco y piernas, sin
sindrome constitucional ni sintomas B. En la exploracion fisica
se apreciaron la infiltracién de la amigdala derecha y adenopatias
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inguinales. El estudio de extensiéon mediante hemograma, bio-
quimica, tomografia axial computarizada téraco-abdominal y
biopsia de médula osea se encontraba dentro de la normalidad.
Las biopsias de las lesiones mostraron un infiltrado celular mo-
nomorfo y difuso en todo el espesor de la dermis que infiltraba el
paniculo adiposo, sin afectacién epidérmica, constituido por lin-
focitos de tamafio mediano y de aspecto blastico. El estudio in-
munofenotipico realizado en el CNIO demostré positividad para
CD4 y CD56, y negatividad para CD3, CD8, CD20, CD30 y
bcl-2. Con el diagnéstico de linfoma NK bléstico, se instaurd
tratamiento con quimioterapia sistémica (esquema Hyper-
CyVAD). La paciente ha presentado buena respuesta a los dos
ciclos de quimioterapia administrados hasta la actualidad, desa-
rrollando dos episodios de aplasia de médula ésea tras cada ciclo,
que se recuperaron adecuadamente.

Discusion. En el linfoma NK blastico la afectacion cutdnea sucede
en el 100 % de los casos publicados, a lo largo de su evolucion.
Aunque la estirpe celular de la que procede estd todavia en discu-
sién, las tdltimas hipétesis apuntan hacia un origen en las células
dendriticas plasmocitoides tipo 2. Se ha tratado con varias pautas
de quimioterapia, siendo la respuesta inicial buena, pero con una
evolucién fatal, por las recaidas precoces que se manifiestan como
recidiva cutdnea y rdpida afectacion hematoldgica. La superviven-
cia se sitta entre 1 y 3 afios a partir del diagndstico.
Conclusiones. El linfoma NK bldstico es un tipo de linfoma de
curso clinico muy agresivo. Sus caracteristicas clinico-patoldégi-
cas estdn muy bien definidas, y debido a que el 90 % de los pa-
cientes debutan con afectacién cutdnea, los dermatélogos
debemos tener un alto indice de sospecha para diagnosticarlo
precozmente.

8. PANICULITIS PANCREATICA.
PRESENTACION DE UN CASO

M L. Garcia-Melgares, B. Martin, V. Zaragoza,

J.L. Sanchez-Carazo, V. Oliver y V. Alegre

Servicio de Dermatologia. Hospital General Universitario.
Valencia. Espaiia.

Introduccion. La paniculitis pancredtica o necrosis grasa sub-
cutdnea es una enfermedad infrecuente, que se desarrolla hasta

en el 2% de los pacientes con patologia pancredtica. Consiste en
la inflamacién del paniculo adiposo asociada a enfermedad
pancredtica benigna o maligna. Los hallazgos anatomopatol6-
gicos son muy caracteristicos y constituyen la clave para el diag-
ndstico.

Caso clinico. Varén de 72 afios con antecedentes de diabetes me-
Ilitus tipo 2, hipertension arterial, dislipemia y portador de un
stent coronario. Presentaba varios nédulos eritematosos, duros y
dolorosos en las piernas, sin fiebre ni sindrome constitucional.
Las exploraciones complementarias (hemograma, bioquimica,
radiografia de térax, Mantoux y biopsia cutdnea) no mostraron
anomalias. El paciente empeord progresivamente, con desarrollo
de mal estado general, hepatomegalia y edema con févea en am-
bas piernas. En el estudio analitico se evidenciaba anemia, leuco-
citosis con neutrofilia, elevaciéon de LDH, GGT y fosfatasa
alcalina, hiponatremia e hipopotasemia. Los marcadores tumora-
les mostraron elevacion del CEA, el CA 19,9 y la beta-2-micro-
globulina. La amilasemia y la amilasuria eran normales, pero se
detect6 un aumento de la lipasa en sangre. Una nueva biopsia de
un ndédulo de la pierna mostrd una paniculitis neutrofilica de pre-
dominio lobulillar, con focos de necrosis grasa y dreas de hemo-
rragia. Los adipositos degenerados aparecian como «células
fantasma», y se apreciaban depdsitos de calcio en el tejido graso.
La tomografia axial computadorizada téraco-abdominal mostrd
la presencia de una masa tumoral dependiente de la cola del pan-
creas de 10 cm de didmetro, multiples metdstasis hepdticas y car-
cinomatosis peritoneal. El paciente fallecié a los pocos dias. El
diagnéstico definitivo fue de paniculitis pancredtica asociada a
carcinoma de pdncreas metastatico.

Discusion. La causa mds frecuente de paniculitis pancredtica es
la pancreatitis aguda, principalmente secundaria a alcoholismo
crénico y colelitiasis, seguida del carcinoma de pancreas de célu-
las acinares. El prondstico depende de la enfermedad de base, y
en dltimo término, de la extension de la necrosis grasa a otras
estructuras. En general, los nddulos se resuelven paralelamente a
la remision de la enfermedad pancredtica, por lo que el trata-
miento deberd ir dirigido hacia ella.

Conclusion. La necrosis grasa subcutdnea es un proceso infre-
cuente que debe incluirse en el diagnéstico diferencial de las
paniculitis. Los hallazgos histolgicos son muy caracteristicos,
por lo que el estudio anatomopatolégico es fundamental para su
diagndstico.
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1. LINFOMA FOLICULAR

V. Zaragoza Ninet, L. Martinez Casimiro, C. Laguna Argente,
A. Pérez Ferriols y V, Alegre de Miguel

Servicio de Dermatologia. Hospital General de Valencia. Espana.

Introduccion. El linfoma folicular supone aproximadamente el
20 % de los linfomas no hodgkiniano, y constituye una prolifera-
cién neopldsica de células centrofoliculares (centrocitos y cen-
troblastos), con patrén, al menos parcialmente, folicular. Afecta a
adultos mayores de 60 afios, con discreto predominio en mujeres,
y se presenta habitualmente como una enfermedad diseminada
en el momento del diagndstico.

Caso clinico. Presentamos el caso de una paciente de 51 afios,
sin antecedentes clinicos relevantes, que consulté por miltiples
nddulos subcutineos en cuero cabelludo, de semanas de evolu-
cién, de consistencia pétrea, adheridos a planos profundos, sin
afectacion de la piel suprayacente, y asintométicos. La biopsia
cutdnea revelo infiltracién dérmica por un proceso linfoprolifera-
tivo con patrén de crecimiento nodular, de células pequeias tipo
centrocito, con fenotipo CD20+, CD10+, bcl2+, bcl6+ y bajo in-
dice proliferativo, compatible con el diagndstico de linfoma foli-
cular. Se realiz¢ estudio de extension, demostrandose infiltracién
linfomatosa de médula dsea, esplénica y renal, severa afectacion
ganglionar miltiple, y mediante FISH positividad para t(14;18),
clasificdndose en estadio IV y remitiendo a la paciente a hemato-
logia para tratamiento quimioterdpico con esquema R-CHOP.
Discusion. El linfoma folicular constituye una neoplasia habitualmen-
te diseminada en el momento del diagndstico, con infiltracién gan-
glionar, esplénica, de médula 6sea y de sangre periférica, pero también
gastrointestinal, de tejidos blandos y piel, por lo que puede llegarse al
diagndstico a través de la biopsia cutdnea. Revisamos las caracteristi-
cas clinicas, histoldgicas e inmunohistoquimicas del linfoma folicular,
insistiendo —por sus importantes repercusiones en cuanto a tratamien-
to y prondstico—, en el diagndstico diferencial entre el linfoma folicu-
lar sistémico y el linfoma centrofolicular primario cutdneo.

2. DISQUERATOMA VERRUCOSO

F. Millan, E. Quecedo, P. Alemany?, J. Sanjuan®,
V. Pont, R. Carmena, M. Velasco y E. Gimeno

Servicios de Dermatologia y “Anatomia Patologica.
Hospital Arnau de Vilanova. Valencia. Esparia.

Caso clinico. Una nifia de 22 meses fue remitida a nuestra consulta
por presentar un nédulo hiperqueratdsico, solitario, en abdomen
(drea del paiial), de un afo de evolucién. La lesién media 0,9 cm de
didgmetro. Entre sus antecedentes familiares destacaba que su padre
habia sido diagnosticado de enfermedad de Darier. Clinicamente se
sospecharon los diagndsticos de mastocitoma, verruga vulgar y
xantogranuloma juvenil. Se realiz6 biopsia de la lesién, cuyo estu-
dio histopatolégico fue compatible con disqueratoma verrucoso.

Discusion. El disqueratoma verrucoso se presenta habitualmente
en zonas de exposicion solar, en cabeza y cuello de adultos de
mediana edad, siendo mads frecuente en varones. Las lesiones tie-
nen una coloracién rojo-parduzca, con un tapén corneo central.
La mayoria de los casos son lesiones solitarias. Desde el punto
de vista histoldgico se plantea el diagnéstico diferencial con la

enfermedad de Darier, la enfermedad de Hailey-Hailey y la en-
fermedad de Grover. Presentamos este caso por su infrecuente
localizacién, y por la rareza de este diagndstico en la infancia.

3. LESIONES FACIALES EN MUJER
DE GUINEA ECUATORIAL

I. Ballester Nortes, A. Lucas Costa, M. Pérez-Crespo, J. Baiuls
Roca, I. Betlloch Mas, I. Belinchén Romero y D. Torrus®

Servicios de Dermatologia y “Medicina Interna.
Hospital General Universitario de Alicante. Espania.

Introduccion. Las leishmaniasis son enfermedades debidas a la in-
feccién por protozoos del género Leishmania. Son un importante
problema de salud mundial que afecta aproximadamente a 12 mi-
llones de personas. La llegada de nuevos inmigrantes a regiones
endémicas, el aumento del turismo y los avances diagndsticos con-
tribuyen al aumento de incidencia que se estima en 2 millones de
casos nuevos al afio. Las manifestaciones clinicas de la leishmania-
sis son muy variables y dependen de la interaccién de factores del
parasito, del vector y del huésped. Se agrupan en 4 formas diferen-
tes: visceral, mucocutdnea, coinfeccién leishmania/VIH y cuténea.
Caso clinico. Mujer de 42 afios nacida en Guinea Ecuatorial, reside
en Espafia desde hace 8 afios. Ultimo viaje realizado a su pais hace
un afio y medio. La paciente es remitida desde el servicio de medici-
na interna por una extensa placa eritematosa facial, infiltrada de
1 mes de evolucién. El resto de la exploracion fisica y pruebas com-
plementarias fueron negativas. En la primera biopsia cutdnea se
identificaron abundantes amastigotes en el interior de los macréfa-
gos de la dermis. Se realizé una segunda biopsia cutdnea para cultivo
en medio NNN y PCR identificando la especie Leishmania infan-
tum. Se inici6 tratamiento con antimoniato de meglumina im durante
4 semanas con una evolucion muy satisfactoria de las lesiones.
Conclusiones. La paciente present6 una infeccién por L. infantum
que es la especie mds frecuente en Espafia. La leishmaniasis cuta-
nea se suele manifestar clinicamente en forma nodular dlcerocos-
trosa (botén de Oriente). Sin embargo, las formas clinicas son
extraordinariamente variables; por ello el diagndstico diferencial
debe plantearse individualmente de acuerdo con la localizacién y
el aspecto de la lesion. Presentamos este caso de infeccién por
L. infantum asemejando una facies de lepra lepromatosa.

4. LESIONES AMPOLLOSAS Y FIEBRE
EN UN PACIENTE CON ENFERMEDAD DE DARIER

R.Rojo Espaiia, M.G. Arana, L. Tomds Mallebrera,
F. Ferrando Roca, A. Fuertes Prosper, A. Prats y A. Marquina Vila

Servicio de Dermatologia. Hospital Dr. Peset. Valencia. Esparia.

Introduccion. La enfermedad de Darier es una genodermatosis
autosémica dominante con penetrancia completa y expresividad
variable en la que se produce pérdida de adhesion intercelular en
la epidermis e induccién de apoptosis por una alteracién de la
sefializacion del calcio intracelular debido a la funcién anéma-
la de una calcio-ATPasa del reticulo sarco/endopldsmico (SER-
CA?2). Las complicaciones de dicha enfermedad asi como de su
tratamiento son miltiples, por lo cual es importante conocerlas
para instaurar un tratamiento correcto.
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Caso clinico. Un paciente varén de 57 afios, en seguimiento en
nuestro servicio por enfermedad de Darier desde 1997, sin otros
antecedentes médicos de interés, acudi6 a nuestra consulta por un
cuadro de 72 horas de evolucién de malestar general, tos seca y
fiebre de hasta 38,5 °C, junto con lesiones vesiculosas diseminadas
predominantemente por el tronco y caras laterales de abdomen. La
base de las vesiculas era eritematosa, el contenido del liquido cla-
ro, y se agrupaban de manera herpetiforme. Aunque el examen de
Tzank de las vesiculas no fue concluyente, y dado que presentaba
en la radiografia de térax un infiltrado intersticial con dreas de
condensacién alveolar en 16bulos superior e inferior derecho,
decidimos el ingreso hospitalario con tratamiento antibiético y
antiviral. En el estudio histopatolégico observamos vesiculas in-
traepidérmicas con acantolisis suprabasal y disqueratosis, sin sig-
nos de sobreinfeccién viral ni bacteriana. Tanto el estudio de PCR
como la serologia fueron negativas para herpes y varicela, llegan-
do finalmente al diagnéstico de enfermedad de Darier ampollosa
secundaria al cuadro febril por bronconeumonia aguda.
Discusion. Ante la presencia de lesiones ampollosas diseminadas y
fiebre en un paciente con enfermedad de Darier, el diagndstico mas
importante a descartar es la erupcion variceliforme de Kaposi o ec-
zema herpético, asi como la varicela. La distribucién de las vesicu-
las en las dreas afectadas habitualmente por la enfermedad de base
no excluye el diagndstico, como indica la publicacion de Abraham
et al en la que reportan un paciente infectado por virus de la inmuno-
deficiencia e infeccién crénica por el virus de varicela zéster con
vesiculas exclusivamente en las zonas donde presentaba lesiones ti-
picas de enfermedad de Darier. La variante vesiculoampollosa de la
enfermedad que present6 el paciente es una forma clinica de la cual
existen pocas referencias en la literatura. Se han descrito casos simi-
lares desencadenados por diversos estimulos como la radiacion ul-
travioleta, las intervenciones quirdrgicas o el tratamiento con
retinoides. Aunque se ha postulado que el sudor también podria pre-
cipitar un brote ampolloso de la enfermedad, no hemos encontrado
casos similares documentados hasta la fecha.

5. DERMATOSIS EOSINOF{LICA ASOCIADA
A SINDROME MIELODISPLASICO

E. Cutillas, J.D. Atienza, N. Coll, A. Jiménez, E. Rosell6,
A.Zayas y A. Marquina

Hospital Universitario Doctor Peset. Valencia. Esparia.

Caso clinico. Presentamos el caso de un varén de 78 afios de
edad con antecedentes personales de sindrome mielodispldsico
tipo citopenia refractaria con displasia multilinea que desarrollé
multiples placas purpiricas infiltradas en las nalgas y el ter-
cio proximal de ambos muslos asociadas a eosinofilia periféri-
ca. No presentaba fiebre ni alteracién del estado general. La
biopsia mostré un denso infiltrado inflamatorio con predominio
de eosindfilos en dermis papilar y media. Las lesiones se resol-
vieron espontdneamente en varios dias.

Discusion. Los trastornos hematoldgicos se asocian a un amplio
rango de lesiones cutdneas que va desde los cuadros especificos por
infiltracién de células tumorales a fendmenos inespecificos no me-
tastasicos. Este dltimo grupo incluye una dermatosis eosinofilica
propia de trastornos hematolégicos que histolégicamente recuerda a
las reacciones a picaduras de insectos o artrépodos, de las que se
diferencia por la clinica, curso e historia de exposicion a insectos.

6. EMBOLISMO POR CRISTALES

DE COLESTEROL

A.Toro, M. Navarro, J. M? Ricart, F. Guerrero,

C. Medina, M!L. Micé y C. Pujol

Hospital La Fe. Valencia. Esparia.

Introduccion. El embolismo por cristales de colesterol (CCE) es

una entidad frecuente que en ocasiones puede pasar desapercibida
debido a hallazgos clinicos inespecificos. E1 CCE es una compli-

cacion mas de la enfermedad aterosclerética; es el resultado del
desprendimiento de cristales de colesterol de las placas ateroscle-
réticas, que puede suceder de manera espontinea o iatrogénica.
Casos clinicos. Presentamos los casos de dos pacientes con clini-
ca de livedo reticularis y diagndstico de embolismo por cristales
de colesterol y un caso de migracién de microparticulas tras em-
bolismo de injerto renal fallido y que desarroll6 una clinica is-
quémica en MID.

Discusion. Los 6rganos mas frecuentemente afectados por embolis-
mo por cristales de colesterol son el rifién y la piel. La clinica tipica
de la CCE cursa con livedo reticularis bilateral, dolor de la extremi-
dad afecta y pulsos periféricos conservados. Otros sintomas son la
gangrena, cianosis, ulceracién, nddulos y prpura. Al no existir da-
tos de laboratorio fiables que permitan distinguir la CCE de otros
procesos y ante la sospecha diagndstica, la realizacién de una biop-
sia cutdnea y el exdmen histoldgico de la misma; serdn funda-
mentales para la obtencion de un diagndstico de certeza. Hasta el
momento, no existe tratamiento especifico. Sin embargo, una terapia
de mantenimiento agresiva ha demostrado en algunos casos un be-
neficio significativo. Por este motivo, el tratamiento se enfoca prin-
cipalmente a prevenir nuevos episodios de CCE. Se deberd evitar el
uso de anticoagulantes y/o antiagregantes, asi como cualquier ma-
niobra vascular invasiva. Debido a su elevada morbimortalidad y al
escaso abanico terapéutico, es necesario realizar un diagndstico pre-
coz. Por este motivo, se pretende incidir en la importancia de las le-
siones cutdneas, que resultan ser en numerosos casos las
manifestaciones clinicas mds precoces y frecuentes en la CCE.

7. PENFIGOIDE LOCALIZADO

B. Martin Gonzalez, L. Martinez Casimiro,
J. Lopez Daviay V. Alegre de Miquel

Hospital General Universitario de Valencia. Esparia.

Introduccion. El penfigoide ampolloso es una enfermedad auto-
inmune que suele afectar a pacientes en la sexta década. Se ca-
racteriza por ampollas tensas con predominio en dreas
intertriginosas y la zona baja del abdomen. Los pacientes pueden
presentar placas urticariales y prurito generalizado.

Caso clinico. Paciente mujer de 79 afios, con antecedentes médi-
cos de Parkinson, Diabetes mellitus e hipertension arterial en
tratamiento con euglucén, orfidal, mirapexin y atacand plus.
Ademads habia sido intervenida de la rodilla izquierda hacia un
afio, realizdndose un cerclaje de la rétula tras fractura de la mis-
ma. Tres meses después de la intervencidn referia la aparicién de
lesiones ampollosas sobre la rodilla operada, que habian sido tra-
tadas con mupirocina tépica por parte de su médico de cabecera,
con resolucion de las lesiones unos meses tras el comienzo de la
clinica. Acudia ahora a nuestra consulta por la aparicién, un afio
después, de lesiones idénticas en la misma localizacion. Presen-
taba una placa eritematosa ocupando la superficie de la rodilla
izquierda, sobre la que se habia desarrollado varios elementos
ampollosos tensos, de contenido claro, intensamente prurigino-
sos. El médico de cabecera habia prescrito esta vez cloxacilina
via oral, sin mejoria de las lesiones. Se tomé una biopsia en saca-
bocados para hematoxilinaeosina de una de las ampollas y otra
de la piel perilesional para inmunoflorescencia directa, que con-
firmaron el diagnéstico de penfigoide ampolloso.

Discusion. Existen distintas formas de penfigoide ampolloso loca-
lizado, como el penfigoide cicatricial de membranas mucosas, el
penfigoide localizado cicatricial o Brunsting-Perry y el penfigoide
localizado no cicatricial. Esta tiltima forma corresponde al 16-29 %
de todos los casos de penfigoide y se presenta como erupciones
crénicas intermitentes restringidas a un drea corporal. Las lesiones
son identicas desde el punto de vista clinico, histolégico y de in-
munofluescencia a aquellas que aparecen el pénfigo generalizado.
Los traumatismos, la radiacién ultravioleta o la presion han sido
algunos de los factores implicados en su patogénesis.
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