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Figura3  Resolucion espontanea de la lesion, persistiendo solo
una macula rosada residual.

autor, registré una duracion media del proceso de 11 meses,
asi como la ineficacia de la antibioticoterapia.

El diagnostico diferencial incluye tumores benignos,
especialmente el pilomatrixoma localizado en los par-
pados o las cejas*®; quistes dermoides, epidermoides o
chalazion; granulomas piogénicos, nevus de Spitz y xan-
togranulomas. También hay que realizar el diagnostico
diferencial con infecciones bacterianas, fingicas, o pro-
ducidas por micobacterias o parasitos (leishmaniasis), mas
frecuentes en pacientes inmunodeprimidos?. En algunos
casos pueden parecerse a malformaciones vasculares o
hemangiomas, aunque el curso clinico es muy diferente?.
Otro diagnostico diferencial incluiria el acné noduloquistico
paucisintomatico®®.

Hemos querido presentar este caso para enfatizar la
importancia de considerar el GAFI en el diagndstico diferen-
cial de nodulos faciales adquiridos en la edad pediatrica.
Es importante informar sobre la benignidad de este pro-
ceso, y se recomienda realizar un seguimiento hasta su
resolucion’.

La apariencia clinica caracteristica y la localizacion de
estas lesiones, en ausencia de adenopatias y sintomas cons-
titucionales, puede permitir la realizacion de un diagndstico
clinico directo y evitar intervenciones innecesarias.
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Necrobiosis lipoidica periorbitaria

Periorbital Necrobiosis Lipoidica
Sr. Director:

La necrobiosis lipoidica (NL) es una enfermedad granulo-
matosa de etiologia desconocida caracterizada por placas
escleroticas, mas frecuentes en las piernas, habitualmente
en pacientes diabéticos.

Una mujer de 15 afos de edad consulto por lesiones
faciales de 5 meses de evolucion, valoradas previamente
por un cirujano que sugirié su extirpacion. A la explora-
cion se apreciaban nddulos y placas de color amarillento
con telangiectasias en la superficie en los parpados superior
e inferior del ojo izquierdo (fig. 1). Como antecedente de
interés destacaba diabetes mellitus (DM) tipo 1 desde los

6 anos de edad, con marcada insulinorresistencia y mal con-
trol glucémico cronico (HbA1c 13%). Se realizo una biopsia
cutanea, que revelo en la dermis reticular y en la hipoder-
mis un infiltrado inflamatorio de predominio histiocitario,
formando granulomas rodeados de fibras de colageno dege-
neradas sin aumento de mucina estromal y con depdsitos
lipidicos extracelulares. También se observaban células plas-
maticas y células gigantes multinucleadas (fig. 2). Con los
datos clinicos, histologicos y los antecedentes de la paciente
se realizo el diagnostico de NL. Dada la localizacion de las
lesiones cutaneas se desaconsejo el uso de corticosteroi-
des topicos o intralesionales, y se inici6 tratamiento con
tacrolimus en pomada al 0,1% en 2 aplicaciones diarias. Tras
2 meses de tratamiento sin mejoria se anadié pentoxifilina
600 mg/12 horas, que suspendid por intolerancia digestiva.
Tras 4 meses de tratamiento con tacrolimus tépico, con
resultados parciales, se sustituyd por acido acetilsalicilico
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Figura 1 Placas rojo amarillentas en el area periocular.

Figura 2 Infiltrado inflamatorio histiocitario con colageno
degenerado y deposito de lipidos (hematoxilina-eosina x 40).

300 mg/dia. Tras 10 semanas de tratamiento las placas perio-
culares se habian reducido claramente, pero aparecieron
otras placas de NL en el area pretibial, una de ellas ulcerada,
que se trataron con corticosteroides intralesionales y oxi-
genoterapia hiperbarica con resolucion casi completa. Tras
2 anos de tratamiento con acido acetilsalicilico las lesiones
perioculares se habian reducido, quedando pequenas placas
infiltradas ligeramente eritematosas que no han aumentado
tras 10 meses de suspender el tratamiento.

La NL es 3 veces mas frecuente en mujeres, y la edad
de inicio suele situarse entre los 30-40 anos de edad. Fre-
cuentemente se asocia con DM, especialmente DM 1; hasta
el 75-90% de los pacientes con NL padecen o desarrollaran
diabetes, aunque solo el 0,3-3% de los diabéticos presentan
NL. La NL también se ha asociado con enfermedad tiroidea
autoinmune, artritis reumatoide, enfermedad inflamatoria
intestinal y sarcoidosis.

Las lesiones se localizan tipicamente en la cara anterior
y lateral de las piernas, aunque se ha observado la afec-
tacion del tronco, de las extremidades superiores, de la
caray del pene. La localizacion periocular es extraordinaria-
mente rara, y puede aparecer tanto de forma aislada' como
asociada a lesiones de NL en otras regiones?.

La lesion se inicia como una papula o placa eritematosa
que crece periféricamente, con centro atrofico y amari-
llento y periferia sobreelevada y eritematosa. Su principal

complicacion es la ulceracion, que ocurre en 25-33% de los
pacientes. Las lesiones atipicas descritas previamente3= en
la cara y los margenes del cuero cabelludo se han rela-
cionado con granuloma de Miescher, granuloma actinico,
granuloma multiforme y xantogranuloma necrobiotico®.

Histoldgicamente se caracteriza por una epidermis nor-
mal o atrdfica, frecuentemente ulcerada, y un colageno
necrobiodtico, esclerosado. Se aprecian granulomas en empa-
lizada en la dermis, orientados en paralelo a la epidermis.
El infiltrado inflamatorio dérmico consiste en histiocitos,
células gigantes multinucleadas, linfocitos y células plas-
maticas. El diagnéstico diferencial histopatoldgico se debe
realizar principalmente con el granuloma anular, el nédulo
reumatoide y el xantogranuloma necrobidtico.

La afectacion periorobitaria obliga a descartar el xan-
togranuloma necrobidtico, una histiocitosis asociada a
paraproteinemia, que se presenta con nodulos o placas
induradas rojo amarillentas, frecuentemente con atrofia,
ulceracion y telangiectasias, de tipica localizacion periorbi-
taria. Histologicamente el xantogranuloma necrobiético se
diferencia de la NL por un infiltrado mas denso de histio-
citos y una inflamacion mas pronunciada del tejido celular
subcutaneo, con mayor grado de degeneracion, histiocitos
espumosos, células gigantes tipo Touton, células bizarras
gigantes de cuerpo extrafio y hendiduras de colesterol’.

El tratamiento de la NL se instaura por razones cosméti-
cas, o para evitar la ulceracion con riesgo de sobreinfeccion
y de destruccion tisular profunda. Los farmacos mas
usados son los corticosteroides topicos o intralesionales.
También se ha empleado acido acetilsalicilico, ticlopi-
dina, pentoxifilina, tretinoina, clofazimina, micofenolato
mofetilo, anti-TNF, ciclosporina, talidomida, ésteres del
acido fumarico, hidroxicloroquina, niacinamida, terapia
fotodinamica®, PUVA® y tacrolimus topico™. Parece que el
control glucémico y el tratamiento de la diabetes no tienen
un efecto beneficioso en las lesiones de NL. La extirpacion
quirtrgica del area afectada puede conseguir la resolucion
de las lesiones, pero a expensas de importantes secuelas
estéticas y funcionales de la zona periorbitaria’.

En conclusion, se requiere un alto grado de sospecha para
identificar las lesiones de NL que se presentan en localiza-
ciones atipicas, con el fin de evitar diagndsticos erroneos
y elecciones terapéuticas desafortunadas. El tratamiento
topico con tacrolimus parece ser eficaz y particularmente
seguro en NL de localizacion periocular, aunque en nuestro
caso la eficacia de esta terapia ha sido parcial.
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Quistes miliares multiples agrupados

Milia en Plaque
Sr. Director:

Los quistes miliares multiples agrupados o milia en placa
(MEP), como se denominan habitualmente en la literatura,
constituyen una entidad dermatologica infrecuente de etio-
patogenia desconocida, caracterizada clinicamente por la
agrupacion de multiples quistes miliares en una determinada
localizacion.

Presentamos el caso clinico de una mujer de 53 afos de
edad, brasilefa, que reside desde hace 8 anos en Espana, sin
antecedentes personales de interés y sin tratamiento habi-
tual, que acudid a consulta por presentar desde hace un mes
y medio multiples lesiones en ambos ldbulos auriculares, con
prurito discreto. No referia antecedentes previos de trauma-
tismos, quemaduras, dermoabrasion ni aplicacion de cosmé-
ticos o medicamentos topicos donde asentaban las lesiones.

A la exploracion se observaban en el hélix y en el lobulo
auricular derecho multiples lesiones blanco-amarillentas, de
0,1-0,2cm de diametro, agrupadas, de superficie lisa y de
aspecto quistico, sobre una base ligeramente eritematosa
(fig. 1). En el ldbulo auricular izquierdo se apreciaban lesio-
nes de similares caracteristicas, pero en menor nimero.

Se realizo una biopsia de las lesiones del lobulo auricular
derecho en la que se observaban multiples quistes pilares
infundibulares, con respuesta inflamatoria perifolicular gra-
nulomatosa tipo cuerpo extrano. Los quistes estan tapizados
por un epitelio escamoso con capa granular y queratina lami-
nar ligeramente basofila (fig. 2).

Con estos hallazgos clinicos y patoldgicos establecimos el
diagnostico de quistes miliares multiples agrupados.

Se realizo tratamiento con 4 sesiones de terapia foto-
dinamica (TFD) con crema de aminolevulinato de metilo
clorhidrato separadas entre si 15 dias, con disminucion nota-
ble del nUmero de quistes, manteniéndose la respuesta a los
5 meses (fig. 3).

Los quistes miliares son pequefos quistes epidermoides
localizados en la dermis superficial, cuyo aspecto clinico
es el de lesiones redondas, blanquecinas o amarillentas de
superficie lisa. Se clasifican en primarios si surgen de forma
espontanea y son de etiologia desconocida, y en secundarios
si aparecen de forma reactiva por traumatismos repeti-
dos, quemaduras, radioterapia, corticoesteriodes topicos

o 5-fluorouracilo topico, ciclosporina oral u otro tipo de
agresiones'.

Los quistes miliares mdltiples agrupados fueron descritos
por primera vez por Blazer y Bouquet en 1903%.Constituyen
una entidad infrecuente de quistes miliares primarios.
La etiopatogenia es desconocida, aunque se han descrito
casos asociados a pseudoxantoma elastico y a lupus eri-
tematoso discoide®*. Esta entidad es mas frecuente en
adultos de edad media, con cierto predominio en el sexo
femenino?.

Figura 1 Multiples lesiones quisticas agrupadas en el hélix y
en el l6bulo auricular derecho.
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